﻿UNIVERSITATEA MEDICALĂ DE STAT DONETSK M GORKI DEPARTAMENTUL DE PEDIATRIE № A V Churilina, D I Masyuta, L F Roan, S P Artemenko, G N Manzheleev, G V Zueva, O N Moskalyuk, A V Naletov, O A Kurysheva PEDIATRIE Manual pentru studenții din anul V ai facultăților de medicină UDC - ( ) BBC ya P Aprobat de Consiliul Academic al Universității Naționale de Medicină Donețk M Gorki (Proces-verbal nr din iunie ) Recenzători: Prokhorov E V , doctor în științe medicale, profesor, șef Departamentul de Pediatrie № Universitatea Națională de Medicină Donețk M Gorki, doctor în științe medicale, Basiy R V , candidat la științe medicale, profesor asociat, coordonator al Departamentului de educație și metodologie al Universității Naționale de Medicină Donețk M Gorki Autori: Churilina A V , Artemenko S P , Chalaya L F , Zueva G V , Masyuta D I , Manzheleev G N , Moskalyuk O N , Naletov A V , Kurysheva O A P Pediatrie: manual / A V Churilin, S P Artemenko, L F Chalay și alții - Donețk: Editura Knowledge (filiala Donețk), - p Manualul de instruire a fost elaborat în conformitate cu cerințele "Recomandări metodologice privind structura, modificarea și obsyagiv podruchnikov i navshchalnye posіbnikіv pentru vshchih nachalnyh zakladіv i comand nadannya navchalnіy literatura grifov în іnіstva і naukisuki Ukraine în naukіna) (Ki managementul implementării programatice a sistemului de formare a specialiștilor, ) Graficul structurii logice a temei și algoritmii de tratament și diagnostic contribuie la asimilarea de către studenți a secțiunilor temei educaționale în legătura lor logică Acest manual permite studenților să evalueze gradul de pregătire pentru orele de pregătire pentru orele practice, pe baza rezultatelor rezolvării sarcinilor de testare Pentru a gestiona pregătirea extracurriculară a elevilor, manualul conține o listă de literatură recomandată Materialul manualului se referă la toate subiectele orelor practice care se țin la Secția de Pediatrie Nr a DonNMU, conform programelor de lucru UDC - ( ) BBC ya (c) A V Churilin, S P Artemenko, L F Chalay et al , ISBN - - - (c) Editura Knowledge, CONŢINUT CU Conţinut Cuvânt înainte Caracteristicile adaptării nou-născuților Organizarea îngrijirii și hrănirii nou-născuților Bolile hemolitice și hemoragice ale nou-născutului Asfixia nou-născuților Leziuni la naștere ale nou-născuților Caracteristicile adaptării nou-născuților prematuri Organizarea alăptării și hrănirii prematurilor Boli respiratorii la nou-născuți Infecții intrauterine la nou-născuți (infectii TORCH) Infecții bacteriene la nou-născuți Anemia deficitară și hemolitică la copii Boli hemoragice la copii Hemoblastoze la copii Diabetul zaharat la copii Condiții de urgență în diabetul zaharat la copii Bolile tiroidiene la copii Boli ale glandelor suprarenale la copii Boli ale sistemului hipotalamo-hipofizar și ale gonadelor la copii Parametrii anatomici și fiziologici legați de vârstă ai copiilor Indicatorii unui test clinic de sânge la copii sunt normali Indicatorii unui test biochimic de sânge la copii sunt normali Literatură educațională și metodică recomandată CUVÂNT ÎNAINTE Reforma sistemului de sănătate realizată în Ucraina a crescut semnificativ nivelul cerințelor pentru calitatea pregătirii studenților Modelele de "medic de familie", "medic generalist" sugerează un nivel mai înalt de cunoștințe și abilități practice în pediatrie Predarea pediatriei la facultățile de medicină ale Universității Naționale de Medicină Donețk, precum și experiența anterioară în activități didactice și medicale, i-au condus pe autori la concluzia că a fost oportun să se creeze un manual despre pediatrie Odată cu integrarea țării noastre în comunitatea mondială, a devenit necesară introducerea rapidă a celor mai eficiente tehnologii de diagnostic și terapeutice utilizate în țări străine Materialele manualului permit, nu înlocuind, ci completând manualul de pediatrie, să transmită elevilor realizările științei pediatrice de astăzi Manualul reflectă, de asemenea, experiența casnică în diagnosticarea și tratamentul bolilor copilăriei Materialul din manualul de instruire este prezentat în conformitate cu ordinele Ministerului Sănătății al Ucrainei "Cu privire la îmbunătățirea îngrijirii în ambulatoriu pentru copii din Ucraina", "Cu privire la îmbunătățirea organizării asistenței medicale * pentru asistența copiilor din vârsta pediatrică" și protocoale pentru specialitățile "pediatrie" etc ale Ministerului Sănătății al Ucrainei Materialul din manual este prezentat într-o formă concisă, sub formă de criterii de diagnostic anamnestic, clinic și paraclinic, tabele și algoritmi de diagnostic diferențial, programe de diagnostic și tratament Acest stil de predare este tipic universității, întrucât nu impune un anumit punct de vedere studenților, ci oferă un program de măsuri diagnostice și tactice Manualul de instruire a fost elaborat în conformitate cu cerințele "Recomandări metodologice privind structura, schimbarea și obsyagiv podruchnikіv i navchalny posіbnіv i vshchih navchalnіy zapladіv i produkannija navchalnіy literaturі grіfіv în Ministerul Educației și Științei din Ucraina" Kiv , Ucraina Graficul structurii logice a temei și algoritmii de tratament și diagnostic contribuie la asimilarea de către studenți a secțiunilor temei educaționale în legătura lor logică Acest manual permite studenților să evalueze gradul de pregătire pentru orele de pregătire pentru orele practice, pe baza rezultatelor rezolvării sarcinilor de testare Pentru a gestiona pregătirea extracurriculară a elevilor, manualul conține o listă de literatură recomandată Materialul manualului se referă la toate subiectele orelor practice care se țin la Secția de Pediatrie Nr a DonNMU, conform programelor de lucru CARACTERISTICI DE ADAPTARE A NOULUI NĂSCUT ORGANIZAREA ÎNGRIJIRII ȘI ALIMENTAȚII NOULUI NASCUTI Relevanța subiectului În timpul nașterii, copilul experimentează hipoxie în creștere în momentul contracțiilor, efort fizic mare la expulzarea lui din uter, trecând prin canalul de naștere După naștere, condițiile de viață ale copilului se schimbă radical; el intră imediat într-un mediu complet diferit ("stresul de mediu - psihofiziologic"), unde temperatura este semnificativ mai scăzută în comparație cu cea intrauterină ("stresul de temperatură"), apare gravitația ("stresul gravitațional"), o masă de stres vizual, tactil, Sunt necesare stimuli sonori, vestibulari și de alți ("stres senzorial"), un alt tip de respirație ("stres oxidativ") și o modalitate de obținere a nutrienților ("stres alimentar"), care este însoțită de modificări în aproape toate sistemele funcționale ale corpul Crearea condițiilor optime pentru nou-născuți pentru adaptarea lor și cursul fiziologic al condițiilor limită este unul dintre factorii importanți în reducerea patologiei și mortalității neonatale Perioada perinatală este perioada care începe din a -a săptămână completă de sarcină (de la de zile din prima zi a ultimului ciclu menstrual: acesta este termenul de gestație, care corespunde în mod normal unei greutăți fetale de de grame) și se termină după zile pline din viața nou-născutului Un nou-născut este un copil născut viu care s-a născut sau s-a îndepărtat din corpul mamei după întreaga săptămână a -a de sarcină (de la de zile din prima zi a ultimului ciclu menstrual normal) Nou-născut la termen - un copil născut viu care s-a născut în perioada de sarcină de la de săptămâni de sarcină încheiate până la sfârșitul celei de-a -a săptămâni de sarcină ( - de zile) Nou-născut matur - un nou-născut care are o înălțime de cm sau mai mult și/sau o greutate de gr și altele Greutatea corporală medie a nou-născuților este: • fete - - gr ; • la băieți - - gr Lungimea corpului - - cm Semne de maturitate ale nou-născutului: • stratul adipos subcutanat dezvoltat; • puf (lanugo), conservat doar pe centura scapulară, partea superioară a spatelui și umeri; • pliuri care ocupă toată talpa, ajung până la călcâi; • testicule care sunt situate sub linia de unire; • scrotul este complet acoperit cu pliuri; • labiile mari acopera clitorisul si labiile mici; • auriculele îndreptate și au margini ascuțite; • țesut mamar de mm sau mai mult; • unghiile ies usor in varful degetelor; • ochii sunt deschiși; • locul de scurgere a cordonului ombilical este situat la mijloc intre uter si procesul xifoid sau putin mai jos; • reflexe fiziologice; • reflexe dezvoltate de supt şi deglutiţie; • există o reacție la lumină; • mișcări active ale membrelor; • strigăt Îngrijirea unui nou-născut sănătos în sala de nașteri Temperatura ambiantă - °C Imediat după naștere, moașa trebuie să usuce corpul și capul bebelușului cu scutece sterile, uscate, preîncălzite, după care așează copilul pe burta mamei și termină de uscat Un medic neonatolog pediatru efectuează o evaluare inițială a stării nou-născutului Moașa prinde și taie cordonul ombilical în decurs de minut după naștere Copilul este asezat pe pieptul mamei (contact piele-piele) Pe pieptul mamei, copilul este acoperit cu un scutec curat, preîncălzit, o pătură împărțită cu mama, și stă acolo cel puțin ore înainte de a fi transferat în secția de concubinaj Prima atașare la sân în decurs de oră de la naștere (în prezența reflexelor de căutare și sugere) Nu mai târziu de sfârșitul primei ore de viață, moașa efectuează profilaxia oftalmiei pentru nou-născut folosind unguent de eritromicină , % sau tetraciclină % o dată După ore pe masa de înfășat: • Măsurați greutatea, înălțimea, volumul capului și al pieptului; • Aplicați o clemă pe restul de cordon ombilical la , cm de inelul ombilical Moașa pune pe copil șenile curate, cămașă, pălărie, șosete, mănuși Copilul, împreună cu mama, este acoperit cu o pătură și transferat în secția comună În secția de nou-născuți se recomandă ca mama și nou-născutul să rămână împreună până la externare Îngrijirea cordonului ombilical (termenul pentru căderea cordonului ombilical este de - zile): • nu acoperi cu bandaje sau scutece; • se tratează cu apă caldă fiartă și săpun și se usucă după contaminare; Îngrijirea pielii și mucoaselor: • se spală cu apă curentă caldă (fete în direcția de la pubis la fese); • urechile și căile nazale se curăță zilnic cu turunde de bumbac; • ochii se spală zilnic cu apă fiartă; • fara indicatii medicale, rana ombilicala si pielea nu se trateaza cu medicamente; • prima baie se face acasa; • se face baie in apa fiarta pana se vindeca rana ombilicala Temperatura apei trebuie să fie între - °C Vaccinarea in spital: • împotriva hepatitei B; • împotriva tuberculozei Prevenirea bolii hemoragice a nou-născutului - vitamina K intramuscular Se administrează o dată în prima zi de viață a copilului Examenul de screening pentru: • hipotiroidism congenital; • fenilcetonurie; • fibroză chistică; • sindrom adrenogenital Extras din spital - în a -a zi Hrănirea nou-născuților Pentru hrănirea nou-născuților, OMS a dezvoltat principii (aplicabile numai nou-născuților sănătoși), inclusiv: • începeți alăptarea în primele de minute după naștere; • nu dați nou-născutului nicio altă mâncare sau băutură înainte de prima alăptare, decât dacă este indicat medical; • exersați non-stop șederea comună a mamei și a copilului; • încurajează hrănirea nou-născutului la cerere; • nu-i oferi nou-născutului niciun mijloc care să imite sânul mamei Formule pentru determinarea volumului de lapte Până la zile (formula Finkelstein) • volum zilnic = ( ) * p, unde n este numărul de zile; - dacă greutatea la naștere este mai mică de gr - dacă greutatea la naștere este mai mare de gr • volum unic = *n, unde n este numărul de zile; • volum unic = *m*n, unde m este greutatea copilului, n este numărul de zile; Din ziua - metoda volumetrica Volumul zilnic \u d / din masa datorată numărul de hrăniri La un nou-născut sănătos - hrănire "la cerere" (de - ori pe zi sau mai mult), până la sfârșitul primei luni, numărul de hrăniri poate fi redus la ori în ore CARACTERISTICI ANATOMO-FIZIOLOGICE ȘI STATELE TRANZITORII ALE PERIOADEI NOI NĂSCUT Perioada neonatala (perioada neonatala) este perioada de adaptare la viata extrauterina, care incepe din momentul in care copilul se naste si se termina cu disparitia starilor limita (tranzitorii, adaptative) ( de zile pline dupa nastere) Aceasta este perioada cea mai importantă pentru adaptarea copilului la condițiile mediului extern Reacțiile care reflectă procesul de adaptare (adaptare) la noile condiții de viață sunt numite stări de tranziție (limită, tranzitorie, fiziologice) ale nou-născuților Aceste stări se numesc borderline nu numai pentru că apar la limita a două perioade de viață (intrauterine și extrauterine), ci și pentru că în anumite condiții la naștere pot lua caracteristici patologice Deci, hiperbilirubinemia fiziologică pentru nou-născuții la termen în limita a μmol/l la prematurii cu sindrom de tulburări respiratorii sau cei cu greutate foarte mică la naștere poate provoca encefalopatie bilirubinei și chiar icter nuclear În perioada neonatală timpurie (perioada de timp de la nașterea unui copil până la sfârșitul a zile de viață), se notează următoarele perioade de cea mai mare tensiune a reacțiilor de adaptare: Primele de minute de viață - adaptare respiratorie-hemodinamică acută De la la ore - sincronizarea principalelor sisteme funcționale In a - -a zi de viata extrauterina - adaptare metabolica intensa datorita trecerii la tipul de alimentatie lactotrofa si la tipul de metabolism anabolic În perioada neonatală târzie (de la a -a până la a -a zi a vieții unui nou-născut), are loc o adaptare ulterioară la condițiile de mediu, criteriile pentru care sunt dinamica greutății corporale și a creșterii, dezvoltarea neuropsihică Mișcările spontane ale nou-născutului au un efect pozitiv asupra adaptării la condițiile de mediu și, prin urmare, este important să nu le limităm Scădere inițială (fiziologică) în greutate Opa reflectă adaptarea metabolică a nou-născutului și se observă la aproape toți sugarii până în a - -a zi de viață Pierderea în greutate corporală este de % (până la %), revenirea la greutatea la naștere are loc în - zile de viață TULBURĂRI TRANZITORII ALE ECHILIBRULUI DE CĂLDURĂ Un nou-născut are de ori mai mulți receptori de frig decât receptorii de căldură și, prin urmare, sensibilitatea copilului la hipotermie este mai mare decât la supraîncălzire Fluctuațiile temperaturii corpului la un copil în perioada neonatală în intervalul , - , ° C sunt considerate normale O încălcare tranzitorie a echilibrului termic apare din cauza imperfecțiunii proceselor de termoreglare și a adaptării inadecvate (la bebelușii prematuri, cu asfixie etc ), precum și cu o îngrijire inadecvată (temperatura ambientală ridicată etc ) Capacitatea de a menține fluctuațiile zilnice ale temperaturii corpului în cadrul fluctuației la adulți apare abia la sfârșitul perioadei neonatale • Hipertermie tranzitorie - o creștere a temperaturii corpului până la , - , °C Cauze: supraîncălzire, lipsa nou-născuților cantității necesare de lichid • Hipotermie tranzitorie La nou-născuții prematuri, imaturi, poate exista o scădere a temperaturii corpului cu o scădere a temperaturii ambiante MODIFICĂRI TRANZITORII ALE PIELEI Aceste condiții sunt observate într-o oarecare măsură la toți nou-născuții în prima săptămână de viață • Eritem simplu (catar fiziologic al pielii) Roșeață reactivă a pielii care apare după îndepărtarea lubrifiantului original În primele ore de viață, roșeața poate fi cianotică Intensitatea și durata eritemului simplu depinde de gradul de maturitate al copilului De obicei, în a doua zi devine mai luminos, iar la mijloc - sfârșitul primei săptămâni se estompează La copiii prematuri, eritemul este mai luminos și durează până la două până la trei săptămâni • Peeling fiziologic al pielii Peeling lamelar mare sau mic, asemănător tărâțelor, care apare în a -a- -a zi de viață la copiii cu un eritem simplu deosebit de pronunțat după ce acesta dispare Mai des se întâmplă pe stomac, piept Peeling abundent în special la copiii aflați la termen • Eritem toxic Erupții sau papule mici, albe, veziculoase pe bază eritematoasă, care apar în a - -a zi de viață De obicei sunt localizate pe față, trunchi, membre și dispar, de regulă, într-o săptămână Elementele de eritem toxic nu apar niciodată pe palme, picioare, mucoase Starea copiilor nu este perturbată, temperatura corpului este normală • Milia Noduli galben-albici, de - mm, se ridică deasupra nivelului pielii Sunt localizate mai des pe aripile nasului, puntea nasului, pe frunte, foarte rar pe tot corpul Acestea sunt glande sebacee cu secreție abundentă și canale excretoare înfundate • Icterul fiziologic al nou-născuților (hiperbilirubinemie tranzitorie) Acesta este aspectul unei colorări galbene vizibile a sclerei și/sau a membranelor mucoase ale unui copil (nu mai devreme de de ore de viață) din cauza creșterii nivelului de bilirubină în sângele unui nou-născut Icterul creste in ziua a -a, dupa a -a zi scade, dispare la bebelusii nascuti la termen in zile, la prematuri in de zile Se dezvolta la % dintre cei nascuti la termen si % la prematuri datorita activitatii scazute a enzima hepatică glucuroniltransferaza (furnizează bilirubină indirectă cu acid glucuronic, ceea ce o face hidrofilă și gata de a fi eliminată din organism) Cu o deficiență sau o activitate redusă a acestei enzime, un exces de bilirubină, care se formează în timpul descompunerii celulelor roșii din sânge, provoacă o colorare icterică a pielii Icterul vizibil al pielii apare la bebelușii născuți la termen cu un nivel al bilirubinei în sânge de µmol/l, la prematuri - µmol/l Următoarele niveluri de bilirubină sunt normale: > la nastere: pana la µmol/l datorita indirecta; > crestere zilnica cu - µmol/l pana in ziua , dar nu mai mult de µmol/l, apoi scade; > la lună: - µmol/l • Tumora generică Edemul porțiunii de prezentare din cauza hiperemiei venoase Dispare de la sine in zile Uneori, mici hemoragii punctate (petechie) sunt observate la locul tumorii, dispar de la sine CARACTERISTICI ALE SISTEMULUI ENDOCRIN AL NOI-NASCUTILOR Criza hormonală (sexuală) este cauzată de influența hormonilor mamei (estrogen) Se manifestă clinic: • Mastopatie fiziologică - o creștere a glandelor mamare din a -a- -a zi de viață, maxim - în a -a- -a zi, la băieți și fete Pielea acoperită cu glandele mamare umflate nu este modificată, starea generală a copilului nu se modifică, poate apărea o secreție asemănătoare cu laptele din glandele mamare mărite Dezvoltarea inversă are loc după - săptămâni Nu puteți stoarce conținutul glandelor mamare, acest lucru poate duce la dezvoltarea mastita • Vulvovaginita descuamativă - apariția unor scurgeri abundente alb-cenușiu din vagin la fete în primele zile de viață, dispar de la sine Tratamentul nu necesită, se recomandă efectuarea procedurilor obișnuite de igienă • Metroragia - apariția spotting-ului la fete în a -a- -a zi de viață (durează - zile) Tratamentul nu este necesar • Întunecarea pielii din jurul mameloanelor și scrotului la băieți • Edem ale organelor genitale externe (labii, penis, scrot) Durează - săptămâni sau mai mult, dispare de la sine, fără tratament CARACTERISTICI ALE SISTEMULUI CARDIOVASCULAR AL NOI-NASCUTILOR După naștere, din cauza activării structurilor subcorticale ale creierului și a creșterii nivelului de hormoni adaptativi și simpaticotoniei, tahicardia este observată din partea sistemului cardiovascular, pulsul este de până la - de bătăi pe minut Cu adaptarea favorabilă a nou-născuților sănătoși, normalizarea ritmului cardiac este observată în prima oră: • numărul de bătăi ale inimii - în termen de - pe minut, în viitor - - pe minut • presiunea arterială - - / - mm rt Artă Granițele inimii: • dreapta - cm la dreapta de marginea dreaptă a sternului; • superioară - a -a coastă, la marginea stângă a sternului; • stânga - cm la stânga liniei medii claviculare stângi CARACTERISTICI ALE SISTEMULUI RESPIRATOR AL NOI-NASCUTILOR În plămâni, în momentul nașterii unui copil la termen, numărul de alveole adevărate este nesemnificativ Secțiunile respiratorii ale plămânilor sunt reprezentate de canale alveolare și saci, a căror rază este de ori mai mică decât la adulți Formarea surfactantului pe suprafața interioară a alveolelor este foarte importantă pentru nou-născut, ceea ce asigură funcționarea normală a sistemului alveolar-capilar: • numărul de mișcări respiratorii - - în minut (în prima oră), în viitor - - în min Marginile plămânilor (dreapta): • linia media-claviculară - coasta a -a; • linia axilară mediană - coasta a -a; • linia scapulară - coasta a -a CARACTERISTICI ALE SISTEMULUI DIGESTIV AL NOULUI NĂSCUT Stomacul este mai orizontal Stratul muscular al stomacului la o vârstă fragedă este subdezvoltat, în special sfincterul secțiunii cardiace Toate acestea, împreună cu o încălcare a tehnicii de hrănire, imperfecțiunea reglării aparatului digestiv de către sistemul nervos, pot duce la tulburări funcționale: • Aerofagia este înghițirea excesului de aer în timpul meselor • Regurgitare (regurgitație) - ejecție pasivă a conținutului stomacului în și din gură Compoziția enzimatică a sucului gastric este similară cu compoziția unui adult, dar are caracteristici fiziologice Deoarece după nașterea unui copil, se secretă puțin suc gastric și aciditatea acestuia este scăzută, nu există nicio descompunere a proteinelor de către pepsină Digestia proteinelor este facilitată de cheag, care coagulează laptele în fulgi mici Laptele matern are propria lipază, grăsimile din el sunt emulsionate și, prin urmare, lipaza gastrică, care acționează mai bine asupra grăsimilor bine emulsionate, este mai capabilă să digere lipidele din lapte la copiii alăptați Pancreasul la un nou-născut nu este suficient de diferențiat Ficatul după naștere este imatur din punct de vedere funcțional, relativ mare, marginea ficatului de-a lungul liniei mijlocii claviculare drepte este cu până la cm sub marginea arcului costal Intestinul la nașterea unui copil cu un curs necomplicat de sarcină este steril Diversele flore ale mamei și ale mediului intră apoi în tractul digestiv prin gură, tractul respirator superior și rect În același timp, flora bacteriană primară a intestinului este reprezentată nu numai de bifido- și lactobacterii, ci și de microflora condiționată patogenă Această afecțiune se numește disbacterioză tranzitorie și apare la toți nou-născuții De la mijlocul perioadei neonatale, bifidumbacteriile domină în flora intestinală Acesta este un tip necesar de microorganisme ale tractului intestinal, a căror funcție este de a menține o cantitate și un raport normal de diferite tipuri de floră în intestin (biocenoză) • După nașterea unui copil, fecalele primordiale sau meconiul (verde închis, gros, omogen, inodor) se eliberează din rect timp de - zile Meconiu conține: > epiteliu intestinal dezumflat, > secretul glandelor tractului digestiv și pancreasului, > lichid amniotic înghițit, celule ale pielii, lanugo • Dispepsia fiziologică a nou-născuților (catarul tranzitoriu sau tranzitoriu al intestinului) este o încălcare a scaunului la nou-născut din a - -a zi de viață Scaunul în această perioadă a vieții se numește tranzitorie (zone de diferite culori: alb, galben, verde; lichid, apos, cu bulgări, mucus; mai frecvent - de până la - ori pe zi sau mai mult Această afecțiune durează - zile În geneza catarului tranzițional al intestinului, natura lactotrofă a nutriției, iritația intestinului cu grăsimi și proteine care nu au intrat anterior în el sunt importante • Din a -a săptămână de viață, mișcările intestinale devin normale (galben-aurie; moale; acrișoare), de - (până la - ) ori pe zi CARACTERISTICI ALE FUNCȚIEI RINCHIILOR UNUI NOI NĂSCUT • Oligurie tranzitorie La nou-născuții sănătoși, foarte puțină urină este excretată în primele zile de viață (mai puțin de ml/kg pe zi) Acest lucru se datorează aportului scăzut de lichid în organism, filtrare glomerulară scăzută • Infarctul renal cu acid uric În prima săptămână de viață la nou-născuți, se observă depunerea cristalelor de acid uric în lumenul conductelor colectoare și a tubilor papilari Motivele creșterii eliberării acidului uric în acest moment sunt orientarea catabolică a metabolismului și descompunerea unui număr mare de celule, în principal leucocite, din acizii nucleici ai nucleelor din care se formează mult bazele purinice și pirimidinice, al căror produs final al catabolismului este acidul uric Urina unui nou-născut în această perioadă este tulbure, de culoare roșu-maro, lăsând pete de culoarea corespunzătoare pe scutece • Numărul de urinare: din a doua săptămână numărul de urinare crește la - de ori pe zi • Analiza urinei: densitate relativă - - CARACTERISTICI ALE SISTEMULUI NERVOS CENTRAL AL NOI-NASCUTILOR Există o diferențiere insuficientă a cortexului cerebral, prezența reacțiilor reflexe necondiționate (reflexe) - mișcări involuntare care ajută la determinarea stării sistemului nervos al nou-născutului În perioada neonatală sunt evocate următoarele reflexe: • Reflexul de căutare (reflexul de căutare al lui Kussmaul) Denumit atunci când colțul gurii unui nou-născut este atins Își întoarce capul în direcția atingerii, deschide gura și începe să "căuteze" sursa iritației Reflexul de căutare ajută copilul să găsească sânul Reflexul dispare până la sfârșitul primului an de viață • Reflexul proboscisului O lovitură rapidă cu un deget pe buze provoacă o contracție a mușchilor gurii, în urma căreia buzele sunt trase într-o "proboscis" "Proboscis" este o componentă constantă a mișcărilor de aspirație Acest reflex este fiziologic până la - luni • Reflex de sugere Nou-născutul apucă strâns obiectul plasat între buze Copilul apucă mamelonul mamei între buze și îl ține în cavitatea bucală, făcând în același timp mișcări ritmice de supt cu buzele Reflexul la majoritatea copiilor dispare până la sfârșitul primului an de viață Nou-născuții prematuri pot avea un reflex de sugere subdezvoltat • Reflex palmo-gural (Babkina) Apăsarea asupra grupului muscular tenar al palmei determină deschiderea gurii, flexia capului, umărului și antebrațului La vârsta de luni, reflexul dispare • Reflexul de prindere palmar (Robinson) Când atinge suprafața palmară a nou-născutului, acesta își închide palma și își strânge degetele - "destul" Reflexul dispare la - luni de viata • Reflexul Moro Acest reflex se numește reflex de tresărire Cauzat de o lovitură adusă mesei de înfășat, pe care se întinde copilul În același timp, nou-născutul închide ochii, se cutremură, își întinde brațele (prima fază a reflexului Moro) și își îndreaptă picioarele, îndoite în prealabil și apăsate pe burtă A doua fază este aducerea brațelor împreună cu tendința de a se înfășura în jurul corpului Reflexul dispare la - luni de la nastere • Suport reflex și mers automat Când tălpile copilului ating suprafața mesei de înfășat, acesta începe să facă pași, sprijinindu-se pe suprafața mesei Reflexul este fiziologic până la , - luni • Reflex de târare (Bauer) Poziția copilului pe burtă, capul pe linia mediană Dacă puneți palma până la tălpi, atunci copilul se împinge în mod reflex de ea și începe să se târască Reflexul este fiziologic până în luna a -a- ; • Reflex Galant Când pielea spatelui este iritată în apropierea și de-a lungul coloanei vertebrale, copilul îndoaie coloana astfel încât să formeze un arc deschis către stimul Capul se întoarce pe aceeași parte, piciorul de pe partea corespunzătoare se extinde adesea la articulațiile șoldului și genunchiului și abduce De la - luni reflexul se estompează • Reflexul Peres Dacă treceți degetul, apăsând ușor, de-a lungul proceselor spinoase ale coloanei vertebrale de la coccis până la gât, copilul țipă, își ridică capul, își arcuiește spatele, își ridică pelvisul, își îndoaie brațele și picioarele Acest reflex provoacă o reacție negativă din partea copilului, de aceea este verificat ultimul Reflexul este fiziologic până în luna a - -a, apoi dispare CARACTERISTICI ALE ANALIZEI DE SÂNGE LA UN NOI NĂSCUT Hemoleucograma de laborator la un nou-născut: • eritrocite - - T/l Scade zilnic cu , - , T/l in prima saptamana, in luna - - T/l • hemoglobina - - g/l Scade zilnic cu - g/l în prima săptămână La lună - g/l • leucocite - - g/l Scade zilnic cu G/l in prima saptamana La lună - - g/l • ESR - - mm/oră La lună - - mm/oră Algoritm de evaluare a stării nou-născutului în sala de nașteri Evaluarea stării nou-născutului Vârsta gestațională > săptămâni > g > bpm bpm > bpm Anomalii congenitale / traumatisme la naștere nu nu nu prezente Diagnostic ► Nou-născut sănătos Asfixie nou-născut Greutate mică la naștere Anomalii congenitale/traumatism la naștere Observație medicală Observație medicală a unui nou-născut sănătos Observație medicală a unui nou-născut cu asfixie Observație medicală a unui nou-născut cu greutate mică la naștere Observație medicală a unui nou-născut cu anomalie congenitală/traumatism la naștere Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Bebeluș de zile Greutate g Născut din prima sarcină a primei nașteri, care a decurs fără trăsături Starea copilului este satisfăcătoare, temperatura corpului este de , °C Examenul a evidențiat înroșirea pielii, care a apărut imediat după naștere, și a căpătat severitatea maximă în a doua zi de viață Specificați diagnosticul dvs A Eritem anular B Eritem toxic C Eritem tranzitoriu D Eritem nodos E Eritem simplu Sarcina În a doua zi de viață, nou-născutul, care anterior fusese sănătos, dezvoltă letargie, hipotensiune musculară și refuz de a mânca Temperatura corpului , °C Copil de la prima sarcină a primei nașteri Greutatea la naștere Indicați studiul care trebuie făcut mai întâi A Hemoleucograma completă B Determinarea glicemiei C Măsurarea temperaturii corpului D Analiza urinei E Diafaposcopia craniului Sarcina În a -a zi de viață, un nou-născut a avut o creștere a temperaturii corpului până la , °C La examinare neliniştit Uscăciunea membranelor mucoase și a pielii Specificați-vă tactica terapeutică A Eliberați copilul de scutece, prescrieți suplimentar soluție de glucoză % până la ml în interior B , ml soluție de analgină % în/m C Administrarea amestecului litic D Terapia prin perfuzie E Antibiotic Sarcina Un copil sănătos la termen s-a născut cu o greutate de g de la prima sarcină, naștere normală Starea copilului este satisfăcătoare, plânsul este puternic Temperatura corpului , °C Indicați cât timp după naștere este necesar să puneți copilul la sân A de minute B oră C ore D ore E ore Sarcina Fetița are zile de mastopatie fiziologică (ingurgitarea sânilor) Starea copilului este satisfăcătoare, temperatura corpului este de , °C, suge activ Scaun de - ori pe zi, moale, galben Urineaza fara durere, fara durere Specificați-vă tactica A Comprese semialcoolice pentru glandele mamare B Căldura uscată pe glandele mamare C Consultarea chirurgului D Exprimarea glandelor mamare E Nu este nevoie de tratament Sarcina Un nou-născut la termen în a -a- -a zi de viață are o pierdere tranzitorie a greutății corporale Ce procent din greutatea corporală a copilului este? A - % B - % C - % D - % E Mai mult de % Sarcina La examinarea unui nou-născut în a -a zi de viață, s-au evidențiat semne de hiperexcitabilitate: hiperestezie, tremor al extremităților, clonus al picioarelor Reflexele tendinoase sunt simetrice, ridicate Reflexul proboscisului pozitiv și semnul cozii Precizați starea patologică care poate contribui la apariția unor astfel de modificări A Hipomagnezemie B Hiponatremia C Hipernatremie D Hipocalcemie E Hipercalcemie Sarcina La un copil de lună întins pe o parte, medicul și-a tras degetul mare și arătător de-a lungul liniilor paravertebrale de la gât până la fese Acest lucru a cauzat arcuirea trunchiului într-un arc care era deschis posterior, în timp ce piciorul s-a extins și a fost abdus Precizați ce reflex necondiționat a fost determinat la copil A Reflexul Moro V Cu D E Reflexul Galant fiziologic Reflexul Peres patologic Reflexul Perez fiziologic Reflex Galant patologic Sarcina O fată la termen, care s-a născut cu o greutate corporală de g și o lungime a corpului de cm, în a -a zi de viață are ingurgitare a glandelor mamare, secreții sângeroase din vagin Specificați diagnosticul dvs A Coagulopatie B Trombocitopatie C Criza sexuală D Infarctul cu acid uric E Trombocitopenie Sarcina Bebelușul nou-născut era considerat la termen Indicați câte săptămâni ar putea fi vârsta gestațională a acestui copil A - B - C - D - E - Răspunsuri corecte CBAAEBDBCD BOLI HEMOLITICE ȘI HEMORAGICE ALE NOI-NĂSCUTULUI Relevanța subiectului În patologia nou-născuților, boala hemolitică ocupă un loc major În raport cu numărul de nașteri, frecvența bolii hemolitice a nou-născutului este de la : la : Având diferite manifestări clinice, patologia se caracterizează printr-o creștere intensă a nivelului de bilirubină indirectă, ceea ce duce la deteriorare la sistemul nervos central și alte organe, precum și la invaliditate persistentă sau deces Icter neonatal (icter la nou-născuți) - apariția unei colorații icterice vizibile a pielii, sclerei și/sau mucoaselor unui copil din cauza creșterii nivelului de bilirubină din sângele unui nou-născut Icterul neonatal poate fi "fiziologic", precum și o manifestare a unui număr de stări patologice Îngălbenirea pielii apare de obicei atunci când concentrația de bilirubină din sânge este mai mare de µmol / l la termen și mai mult de µm / l la nou-născuții prematuri Pentru a evalua etapele apariției icterului, este recomandabil să folosiți scara Cramer modificată Icterul apare inițial pe față, extinzându-se treptat spre membrele copilului, reflectând gradul de creștere a nivelului de bilirubină din serul sanguin Zona: (față) (piept, abdomen superior) (abdomen inferior, coapse) (tibie, umeri, antebrațe) (mâini, picioare) Bilirubină totală (µmol/l): > • Icterul care apare în primele de ore de viață ale unui copil este întotdeauna un semn de patologie, astfel încât acești nou-născuți necesită o determinare imediată a nivelului de bilirubină din serul sanguin și inițierea concomitentă a terapiei • Semnele de pericol sunt răspândirea colorației icterice în zona în a doua zi de viață a copilului și în zona după de ore Figura Etapele apariției colorației icterice a pielii la nou-născuții la termen, în funcție de nivelul aproximativ al bilirubinei (modificarea scării Cramer) BOALA HEMOLITICĂ A NOULUI NĂSCUT Boala hemolitică a nou-născutului (HDN) este un icter hemolitic neonatal, care este cauzat de un conflict imunologic între mamă și făt din cauza incompatibilității cu antigenele eritrocitare Etiologie Principala condiție pentru dezvoltarea HDN este incompatibilitatea izoimună a sângelui mamei și al fătului, adică prezența în sângele mamei a anticorpilor direcționați împotriva antigenului eritrocitar lipsă din ea HDN se dezvoltă adesea conform sistemului "Rh" (Rh, D) sau "ABO" Implementarea conflictului Rhesus are loc în următoarele condiții: • mama este Rh negativ, • tatăl este Rh pozitiv, • copilul este Rh pozitiv Implementarea conflictului conform sistemului ABO se poate dezvolta cu următoarele combinații: • mama are grupa sanguină O (I) • copilul are o grupă sanguină A (II), extrem de rar - B (III) Patogenia HDN cu incompatibilitate Rh După - săptămâni de sarcină, globulele roșii ale bebelușului cu antigenul (factorul Rh) intră în corpul mamei prin placentă, unde sunt produși anticorpi împotriva acesteia Anticorpii anti-Rh rezultați, în cele mai multe cazuri - IgG, trec prin placentă în făt, se leagă de Rhesus receptorii de pe membrana eritrocitară, crescând permeabilitatea acesteia, ceea ce duce la tulburări metabolice în eritrocite Eritrocitele deteriorate sunt captate de macrofagele ficatului și splinei, unde sunt distruse Are loc hemoliza extravasculară, deși în formele severe ale bolii, hemoliza poate fi intravasculară În cele mai multe cazuri, placenta împiedică pătrunderea anticorpilor către făt, cu toate acestea, în momentul nașterii, proprietățile de barieră ale placentei sunt brusc încălcate și anticorpii intră în sângele fătului în cantități mari Principalul factor dăunător în HDN este hiperbilirubinemia cu bilirubină neconjugată (indirectă, liberă), care este o consecință a hemolizei crescute Cantitatea mare de bilirubină sanguină neconjugată rezultată nu poate fi excretată de ficat (în primul rând din cauza imperfecțiunii sistemului de conjugare a nou-născutului) Efectele toxice ale bilirubinei duc la deteriorarea creierului, ficatului, rinichilor, plămânilor, inimii și altor organe și sisteme Semnificația clinică principală este afectarea nucleilor bazei creierului (hipocamp, corp striat, cerebel) Bilirubina indirectă este tropică pentru lipide (poate forma compuși cu fosfolipidele membranelor celulare) In mod normal, se asociaza cu albumina si in aceasta stare nu patrunde in celule Până la nașterea unui copil, formațiunile subcorticale sunt bine formate (există multe fosfolipide în membranele celulare) Bilirubina, pătrunzând în celulele nucleelor, provoacă modificări degenerative reversibile ale acestora (din punct de vedere clinic, aceasta se manifestă prin encefalopatie bilirubină) În cazul morții celulare se dezvoltă icterul "nuclear" Nivelul critic de bilirubină pentru dezvoltarea icterului "nuclear" este mai mare de µmol/l la copiii născuți la termen, mai mult de µmol/l la copiii prematuri Rh-HDN este de obicei cauzat de sensibilizarea anterioară a mamei la antigenul Rh Factorii de sensibilizare sunt în primul rând sarcinile anterioare (inclusiv cele încheiate cu avorturi) și, prin urmare, Rh-HDN, de regulă, nu se dezvoltă în timpul primei sarcini Clasificarea HDN Până la momentul apariției: • congenitale (intrauterine); • postnatală (la nou-născut) După tipul de conflict serologic: • HDN asociat cu incompatibilitatea Rh • HDN asociat cu incompatibilitatea de factori de grup sisteme AVO • HDN asociată cu incompatibilitate cu alți factori sanguini După forma clinică: • anemic; • icteric; • edematos; • moarte fetală intrauterină După gravitate: • ușoară; • mediu-grea; • greu Complicații: • icter "nuclear"; • encefalopatie bilirubinică; • sindrom de "îngroșare a bilei"; • hepatită toxică; • sindrom hemoragic; • distrofie miocardică; • insuficiență suprarenală clinica HDN formă icterică În tabloul clinic, conduc următoarele sindroame: Sindromul de hemoliză, manifestat prin simptome precum: • colorarea icterică a pielii și mucoaselor; • paloare; • splenomegalie Sindrom de intoxicație cu bilirubină: • letargie; • scăderea tonusului muscular; • scăderea poftei de mâncare, până la refuzul de a mânca; • regurgitare, vărsături; • slăbirea reflexelor perioadei neonatale; Simptome de laborator: • anemie; • reticulocitoză; • normocitoză, poate fi eritroblastoză; • hiperbilirubinemie indirectă; • testul Coombs pozitiv (modificarea lui este testul "gelatină") Testul Direct Coombs detectează anticorpii fixați pe suprafața globulelor roșii, indirect - în serul sanguin forma edematoasa • Starea de la naștere este extrem de dificilă • Paloare ascuțită (uneori cu o nuanță icterică) • Edem general (periferic, abdominal) • Enomegamia hepato-divizată • Extinderea limitelor inimii, surditatea tonurilor • Simptome de laborator, la fel ca în forma icterică Cu toate acestea, nivelul bilirubinei este scăzut, numărul de eritrocite este foarte scăzut (la nou-născuții de - săptămâni de viață, anemia este considerată a fi o scădere a eritrocitelor sub , T / l, Hb - sub g / l; - săptămâni de viață - o scădere a eritrocitelor sub , T/l, Hb - sub g/l); în sânge apar normoblaste, eritroblaste; hipoproteinemie datorată hipoalbuminemiei Fără tratament, decesul apare din cauza insuficienței cardiovasculare cauzate de anemie severă formă anemică Se manifestă de obicei în a - -a săptămână de viață Simptome clinice: • paloare a pielii și a mucoaselor, • mărirea ficatului, splinei Simptome de laborator: • anemie normocromă, adesea hiporegenerativă DIAGNOSTIC DIFERENȚIAL DE SEVERITATE A HDN Severitatea simptomelor: usor mediu-greu Hb (în primele ore după naștere), g/l: Boli - Msncc Bilirubină (în sângele din cordonul ombilical), µmol/l: Menstru - Mai mult de Apariția icterului După ore din prima zi în cazul conflictelor reumatice și după ore în cazul conflictelor AB Până la ore din prima zi în cazul conflictelor reumatice sau până la ore în cazul conflictelor ABO La naștere sau formă edematoasă a HDN Caracteristicile clinice ale AVO-THN • practic nu există formă edematoasă, mai des există o formă anemică sau icterică (severitate uşoară sau moderată); • forma icterică se dezvoltă la termen și numai în cazuri excepționale la prematur; • poate apărea în timpul primei sarcini; • clinica HDN nu se agravează în timpul sarcinilor ulterioare DIAGNOSTICUL DIFERENȚIAL AL ICTERULUI NEONATAL Simptome HDN (forma icterică) Icter fiziologic Hepatită fetală Atrezie a căilor biliare Icter de conjugare Momentul apariției icterului De la naștere, în prima zi - zile De la naștere - zile - zile Dinamica icterului Scade în timpul terapiei până la dispariția completă Dispare până în ziua la termen și până în ziua la prematuri Scăderi în timpul tratamentului; poate fi decesul pacientului din comă hepatică Creșteri; fără tratament, copiii mor din cauza cirozei hepatice Hc dispare până în ziua la termen și până în ziua la prematur Simptome ale toxicității bilirubinei Da Nu Da Da Poate fi Ficat, splina Mărirea splinei Normal Hepatomegalie, ficatul este foarte dens, dureros, cu o suprafață denivelată și margini ascuțite Spato-misgalie Normal Culoarea fecalelor și urinei Normal, cu sindrom de îngroșare a bilei - fecale acolice, urină de culoarea berii Norm Fecale acolice, urina de culoarea bere Fecale acolice, urină de culoarea berei Norm Bilirubina Crește din cauza fracției indirecte Crește din cauza fracției indirecte Crește din cauza fracției directe Crește din cauza fracției directe Crește din cauza fracției indirecte Transaminaze Normal Normal Creștere dramatic Normal Normal Proteine din sânge Poate fi redus Normal Normal Normal Normal Pigmenți biliari Reacție negativă Reacție negativă Puternic pozitiv Puternic pozitiv Reacție negativă Testul Coombs direct pozitiv Negativ Negativ Negativ Negativ Tratamentul HDN Cura de slabire • Asigurati frecventa alaptarii de cel putin - ori pe zi, fara pauza de noapte • În cazul în care s-a efectuat o transfuzie schimbătoare, aceștia încep să se hrănească după - ore cu lapte matern extras cu o frecvență de - ori pe zi Tratamentul conservator al formei icterice Fototerapie O procedură în care reacțiile fotochimice apar atunci când sunt expuse la lumină albastră sau la lumina zilei Ca rezultat, bilirubina liberă (indirectă) este transformată în forme netoxice și excretată din sânge prin intestine și rinichi Este tipul de început și principal de terapie Începe imediat după debutul icterului După ce au determinat nivelul de bilirubină și eritrocite, aceștia decid asupra unei transfuzii de sânge de înlocuire Terapia prin perfuzie Se începe dacă volumul de lapte consumat este mai mic decât necesarul de lichid legat de vârstă (în prima zi - ml/kg, zilnic crește cu ml/kg la ml/kg cu - zile) Compoziția terapiei prin perfuzie: glucoză %, albumină (cu scăderea acesteia în sânge) Terapie simptomatică: • fenobarbital, • enterosorbente, • dufalac (lactuloză) Tratamentul conservator al formei edematoase (după schimb transfuzie) • Oxigenoterapia • Digoxină (per os) • Albumină (dacă malformații congenitale ale sistemului nervos central, inimii, plămânilor; > infectii intrauterine; > boala hemolitică a nou-născutului; > prematuritate; > imaturitatea; > traumatisme la naștere etc • dependența de droguri, abuzul de substanțe, alcoolismul, fumatul matern Patogeneza Principalele legături în patogeneza asfixiei sunt: Hipoxemie, hipercapnie, acidoză Acestea duc la centralizarea circulației sanguine în favoarea organelor vitale (inima, creierul, glandele suprarenale, diafragma) Acumularea de produse metabolice pedoxidizate (în primul rând în țesuturile ischemice (plămâni, ficat, rinichi)), care exacerbează acidoza Formarea unui număr mare de citokine Citokinele au efecte endocrine, sunt implicate în mecanismele de adaptare, inflamație, reparare, hematopoieza și imunitate Ele joacă un rol principal în dezvoltarea tulburărilor hemodinamice, hemostazei, microcirculației Asfixia determină activarea cascadei de proteaze plasmatice, ca urmare, membranele celulare sunt deteriorate, permeabilitatea vasculară crește, se dezvoltă fenomenul de nămol și blocarea microcirculației, ceea ce duce la DIC Din cauza presiunii ridicate în plămâni, se dezvoltă insuficiență cardiacă ventriculară dreaptă, care crește hipoxia Descentralizarea circulației sanguine, colaps hemodinamic, insuficiență multiplă de organe CRITERII DE DIAGNOSTIC PENTRU ASFIXIA LA NAȘTERE Criterii Sever Moderat (moderat) Scorul Apgar în primele minute de viață traumatisme la naștere; > leziuni hipoxice ale sistemului nervos central (encefalopatie hipoxică) Encefalopatie hipoxică Encefalopatia hipoxică (afectarea hipoxică a sistemului nervos central) este o disfuncție a sistemului nervos central în perioada neonatală, care a apărut ca urmare a acțiunii diferiților factori etiologici, principalul căruia este asfixia Aloca: > encefalopatie hipoxico-ischemică (hipoxia duce la afectarea circulației sanguine); > encefalopatie hipoxico-hemoragică (hipoxia duce la hemoragii cu localizare: cerebel, ventriculi cerebrali, spațiu subarahnoidian, țesut cerebral) traumatisme la naștere Trauma de la naștere este o deteriorare mecanică a integrității țesuturilor și organelor în timpul nașterii Cauze: • prezentare culonară; • naștere rapidă; • beneficii obstetrice în timpul nașterii etc Clasificarea leziunilor la naștere la nou-născuți: Traumă la naștere a creierului Leziunea la naștere a măduvei spinării Traumatisme la naștere ale nervilor cranieni și periferici Trauma la naștere a țesuturilor moi și oaselor Traumatisme la naștere ale organelor interne Trauma de naștere a creierului (trauma de naștere intracraniană) este o leziune cerebrală neonatală în care principalul factor etiologic este trauma mecanică în timpul nașterii Traumatismele la naștere intracranienă sunt însoțite de hemoragii intracraniene Clasificarea hemoragiilor intracraniene (dar localizare) Epidurală Subdural Subtentorial Supratentorial Parenchimatoase (infarct intracerebral, hemoragic) Subarahnoid Intracerebelos Intraventricular Caracteristicile clinicii de hemoragie intracraniană Hemoragia epidurala: localizata intre suprafata interioara a oaselor craniului si dura mater Tabloul clinic se caracterizează prin periodicitate: • "decalaj de lumină" - - ore; • sindromul de compresie cerebrală la - ore după naștere Caracterizat de: > convulsii, > dilatarea pupilei pe partea laterală a leziunii, > hemipareză pe partea opusă (simptome focale); • poate exista o comă la - de ore după naștere Hemoragia subdurală subtentorială De la naștere, starea este foarte dificilă, nu există periodicitate, se dezvoltă imediat o comă Hemoragie supratentorială subdurală: • poate exista o perioadă de "bunăstare imaginară" ( - zile), atunci • o perioadă de entuziasm, după care vine • perioada de opresiune (scăderea reflexelor, convulsii, nistagmus, ptoză); • poate fi comă (respiraţie anormală, apnee, bradicardie) Hemoragia subarahnoidiană Simptomele apar imediat după naștere sau după câteva zile Predomină semnele de excitare generală: • anxietate, • țipătul creierului, • încălcarea spa, • hiperestezie, • tonusul muscular crescut Examinări efectuate pentru leziuni ale SNC Neurosonografie Tomografia computerizată a creierului Tomografia magnetică nucleară Tomografie electromagnetică Hrănirea nou-născuților cu leziuni ale SNC Contraindicațiile temporare pentru alăptare includ: • asfixie puncte: la - ore după naștere, se administrează lapte matern extras cu o lingură sau cu pipeta (după un test cu apă distilată) Număr de hrăniri: de - ori pe zi Atașarea la sân se face nu mai devreme de a -a- -a zi, începând cu o singură hrănire Tratamentul medicamentos al leziunilor la naștere și al leziunilor cerebrale hipoxice În primele ore după naștere, se efectuează după principiile tratamentului asfixiei În viitor, se efectuează terapia post-sindromică Leziunea la naștere a măduvei spinării Pareza diafragmei Leziunea măduvei spinării la nivelul C-Civ cu un sindrom de conducere al tulburărilor respiratorii Paralizie Duchenne-Erb (superioară, proximală) Lezarea plexului brahial la nivelul CV-CV| • reflexul Moro este redus sau absent, • Reflexul lui Robinson (prinderea) este păstrat (mâna atârnă ca o "genă", dar pumnul este strâns) Paralizia lui Dezherin-Klumpke (inferioară, distală) Deteriorarea rădăcinilor Cvn-T] determină paralizia mușchilor flexori și extensori ai antebrațului și degetelor • reflexul Moro este păstrat (poate fi redus), • Reflexul lui Robinson este absent, • mâna atârnă, nu există mișcări (un fel de "gheare" sau "picior de focă") Paralizie totală (clinica de paralizie superioară și inferioară, simptom "eșarfă") Leziuni ale oaselor la naștere Fractura claviculei Se determină umflarea, crepitarea până la zile, o reacție dureroasă, o scădere a reflexului Moro Până la sfârșitul primei săptămâni, calusul este palpabil Recuperare in saptamana - (fractura subperiostala, dupa tipul de "ram verde") Tratament: rola este plasată în regiunea axilară pe partea laterală a leziunii, umărul este bandajat pe corp (restrângerea mișcărilor) Fracturile membrelor (humerus sau femur) pot fi suspectate dacă nou-născutul nu mișcă membrul afectat, nu există sau sunt reflexe reduse (de exemplu, Moro, mers automat), mișcările pasive ale acestui membru sunt dureroase Cu un tratament ortopedic adecvat, are loc recuperarea O fractură a oaselor craniului se determină prin examinare externă și palpare Tratamentul chirurgical este indicat atunci când apar simptome de afectare a creierului Cefalhematom (hemoragie subperiostala) Este o consecință a unei leziuni la naștere a osului parietal sau occipital Locul bombat este elastic, nu se extinde dincolo de suturile unui os Crește în primele - zile de viață, de la - zile - scade De obicei, nu necesită tratament, se rezolvă complet în - săptămâni (cefalohematoamele mari sunt perforate de un neurochirurg) Algoritm terapeutic de îngrijire primară de urgență pentru nou-născuții cu asfixie Resuscitare în stadiul A Restaurarea permeabilității căilor respiratorii Stimularea tactilă a respirației Pregătirea site-ului pentru Pregătirea personalului Suge conținutul nazofaringelui la nașterea capului Separați copilul de mamă Pune copilul sub o sursă de căldură radiantă Stimularea tactilă a respirației (bătând pe călcâie) Ștergeți rapid și bine copilul cu un scutec steril cald Aspirați conținutul nazofaringelui și în prezența meconiului în lichidul amniotic - intubație, igienizare B - stadiul de resuscitare Auxiliar (IVL) sau ventilația artificială (IVL) a plămânilor Suflare IVL, VVL, masca % oxigen Ai depresie de droguri? Da, se administrează nalorfină , mg/g sau etimizol mg/kg C - stadiul de resuscitare Corectarea tulburărilor de hemodinamică, reologie și metabolice Ritm cardiac Mai mult de pe minut - pe minut Mai puțin de pe minut Frecvența crește în de secunde Nicio dinamică în de secunde Adrenalină ( , ml/kg) endotraheală sau IV Ventilație manuală, intubație, masaj cardiac extern Cateterizare venă ombilicală Atropină , ml/kg, , ml/kg "gluconat de calciu Eliminați deficiența CCA Soluție de albumină %, soluție NaCI , %, plasmă hidrocarbopat de sodiu * Dacă există semne de șoc - dopamină, glucocorticosteroizi IVL, oxigenoterapie, vitamina K Îndepărtați conținutul stomacului, monitorizare, hrănire sau terapie cu fluide Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Copilul mamei S , în vârstă de ani, s-a născut dintr-o sarcină, care a continuat cu preeclampsie din prima jumătate, travaliu prelungit pe fondul unei boli respiratorii acute la mamă S-a născut la timp, cântărind g, estimată pe scara Apgar la - puncte Precizați cauza asfixiei la un nou-născut: A Vârsta fragedă, travaliu prelungit, infecții respiratorii acute la momentul nașterii B Vârsta fragedă, preeclampsie din prima jumătate, travaliu prelungit, infecții respiratorii acute la momentul respectiv naştere C Vârsta fragedă, preeclampsie din prima jumătate D Preeclampsie din prima jumătate, travaliu prelungit E ARI, travaliu prelungit Sarcina Copilul s-a născut din prima sarcină cu o greutate de g Mama are hipertensiune arterială Sarcina a continuat cu toxicoză din prima și a doua jumătate Când este privit în primul minut de viață, bătăile inimii sunt de pe minut, respirația este superficială, minut Există o mișcare ușoară a membrelor În timpul aspirației mucusului din nas și gură cu un cateter, copilul se strâmbă Acrocianoza Indicați câte scoruri Apgar are acest copil A B C D E Sarcina Un copil la termen a suferit hipoxie ante și intranatală, s-a născut în asfixie (scor Apgar - puncte) După naștere, trezirea progresează la copil, se notează vărsături, nistagmus, convulsii, strabism, reflexe spontane Moro și Babinski Suspiciune de hemoragie intracraniană Precizați cea mai fiabilă localizare a hemoragiei intracraniene la acest copil A Hemoragia subarahnoidiană B Hemoragie în țesutul cerebral C Hemoragia subdurală D Hemoragia periventriculară E Hemoragie în ventriculii creierului Sarcina Copilul mamei A s-a născut din a -a sarcină, care a decurs fără trăsături Nașterea P urgent Copilul s-a născut cu o încurcătură dublă strânsă cordonul ombilical în jurul gâtului A țipat după ce a aspirat mucusul din nazofaringe, reacția la introducerea cateterului a fost "o grimasă de neplăcere" Tonusul muscular este redus, membrele atârnă în jos Pielea este roz cu acrocianoză Strigătul este slab Respirație neregulată, pe minut Ritmul cardiac - pe minut După resuscitare, starea copilului s-a îmbunătățit oarecum: a apărut activitatea fizică, respirația a devenit regulată până la - pe minut, pielea era roz Ritmul cardiac este de pe minut Indicați investigația prioritară pentru acest copil A ECG B Hemograma C Studiul stării acido-bazice D Hemocultură pentru sterilitate E Studiul lichidului cefalorahidian Sarcina Copilul s-a născut din a doua sarcină cu o greutate de g Mama a fost în spital ultima lună din cauza amenințării cu avortul Nașterea este complicată de slăbiciunea secundară a activității de muncă În primul minut de viață, scorul Apgar este de puncte După ce au luat măsuri urgente în minutul cinci de viață, scorul Apgar a fost de puncte Auscultatorii peste plămâni respirație slăbită, rafale umede unice Granițele inimii nu sunt schimbate Ficatul iese cu cm sub marginea arcului costal Precizați diagnosticul clinic preliminar A Traumă la naștere B Asfixie moderată C Infecţia intrauterină D Boala cardiacă congenitală E Pneumonia nou-născutului Sarcina La un nou-născut brațul drept este adus la corp, întins în toate articulațiile, rotit în umăr, sprijinit în antebraț, mâna este în stare de flexie palmară Nu există mișcări spontane în articulațiile umărului și cotului, mișcările pasive sunt nedureroase Precizați diagnosticul preliminar A Fractura humerusului drept B Osteomielita humerusului drept C Tip total de pareză obstetricală D Tip proximal superior de pareză obstetricală Duchenne-Erb E Tipul distal inferior de pareză obstetricală Dejerine-Klumpke Sarcina La un copil născut la termen care s-a născut dintr-o mamă cu grupa sanguină (l)Rh pozitivă, grupa sanguină A(Il)Rh pozitivă, icterul a apărut în a -a zi de viață, bilirubina în a -a zi de viață - , µmol /l datorita fractiei indirecte Specificați medicamentul care trebuie prescris acestui copil pentru a reduce hiperbilirubinemia A Fenobarbital B Vitamina E C Karsil D Prednisolon E Essentiale Sarcina La un nou-născut cu vârsta gestațională de de săptămâni, letargia, hipotensiunea musculară și deprimarea conștienței sunt în creștere Analiza lichidului cefalorahidian: o creștere a numărului de eritrocite, proteine și un conținut crescut de glucoză Specificați diagnosticul dvs A Hemoragia intracraniană B Sepsis C Meningita D Anemia E - Sarcina O tanara de de ani in travaliu a nascut un copil viu cu o greutate corporala de g, lungimea de cm Pielea fetei si a extremitatilor este cianotica, corpul este roz Copilul respiră, plânsul este slab Ritmul cardiac este de pe minut Membrele sunt ușor îndoite, nu există mișcări active Copilul răspunde la iritare cu o grimasă Indicați câte puncte pe scara Angar are acest copil A B C D E Sarcina Un nou-născut a fost diagnosticat cu fractură de claviculă Precizați ce trebuie utilizat în tratamentul acestui copil A Gipsat B Deso bandaj C Tratamente de fizioterapie D Nu imobilizați E Vitamine Răspunsuri corecte ACACBDDAAD CARACTERISTICI ALE ADAPTĂRII SUBSGARȚILOR PREMATURI ORGANIZAREA ALĂPTĂȚII ȘI ALIMENTĂRII COPIILOR PREMATURI Relevanța subiectului Aproximativ - % dintre nou-născuții din Ucraina au o greutate la naștere mai mică de g, în timp ce rata nașterilor premature este de % Bebelușii prematuri prezintă un risc ridicat de tulburări de adaptare și de dezvoltare a stărilor patologice, incidența acestei categorii de nou-născuți este de ori mai mare decât media Un nou-născut cu greutate mică la naștere - un copil cu o greutate la naștere mai mică de de grame: • greutate mică la naștere gr (nevoia de lapte, lichide legată de vârstă): prima zi ml/kg a -a zi ml/kg a -a zi ml/kg a -a zi ml/kg A -a zi ml/kg Zilele - - ml/kg din a -a zi - ml/kg Vârsta gestațională (săptămâni): Tip și metodă de hrănire: - Hrăniți printr-un tub sau, dacă este înghițit, tubul alternează cu o cană Număr de hrăniri (fără pauză de noapte) Printr-un tub, numărul de hrăniri (fără pauză de noapte) Hrănirea printr-o sondă se efectuează "nutriție trofică minimă", care are ca scop dezvoltarea motilității intestinale și prevenirea atrofiei mucoasei "Nutriția trofică minimă" începe de la - ore de viață Laptele matern este introdus prin sonda, în lipsa acesteia - un amestec adaptat: • treptat - se introduc trei ore, o oră pauză; • în porții - injectat la fiecare două-trei ore (volum unic de lapte matern sau formulă - începând de la ml ) Nutriție parenterală: soluție de glucoză - %, amestec de aminoacizi (Aminoven), emulsii de grăsimi, electroliți, vitamine Nutriția parenterală poate fi: • completă (întregul volum zilnic de lichid se administrează intravenos); • parțial (o parte din volumul zilnic de lichid se administrează intravenos, parțial - pe cale orală) Volumul zilnic de lichid: • necesarul zilnic de vârstă (în prima zi ml/kg, zilnic crește cu ml/kg până la - ml/kg în - zile); • creșterea volumului zilnic de lichid, ținând cont de pierderile patologice: > grad crestere a temperaturii peste °C - ml/kg, > cu vărsături - ml / kg, > cu diaree - ml / kg, > cu dificultăți de respirație - ml/kg la fiecare respirații, dacă sunt mai mult de de respirații într-un minut Unul dintre criteriile de evaluare a eficacității îngrijirii și hrănirii adecvate a unui nou-născut cu greutate mică la naștere este creșterea în greutate conform normei de vârstă CREȘTERE MEDIE LUNARĂ ÎN GREUTATE LA SUGARII PREMATURI Luni de viață: Greutate la naștere (grame): - - - - I P-XI - CI BOLI RESPIRATORII LA NOI-NASCUTI Relevanța pietrelor prețioase Patologia aparatului respirator este cea mai frecventă în perioada neonatală Poate avea diverse cauze și poate duce la tulburări respiratorii Tulburările respiratorii (detresa respiratorie) sunt astfel de tulburări respiratorii la un nou-născut, în care, indiferent de cauză, funcția aparatului respirator extern este insuficientă pentru a asigura organismului o cantitate suficientă de oxigen Cauzele tulburărilor respiratorii la nou-născuți Pulmonar: • boala membranei hialine (sindrom de detresă respiratorie, SDR, sindrom de detresă respiratorie, RDS); • tahipnee tranzitorie; • hemoragii la nivelul plămânilor; • sindromul aspiraţiei meconiului; • atelectazie; • edem pulmonar; • pneumonie; • patologia vaselor pulmonare; • malformații ale plămânilor; • boli pulmonare cronice (displazie bronhopulmonară) Vpelogochnye: • cardiace (malformaţii cardiace congenitale etc ); • metabolice (acidoză etc ); • neurologice (asfixie etc ); • hematologice (pierderi de sânge etc ); • infectioase (sepsis etc ) Patologia căilor respiratorii Pentru a evalua severitatea tulburărilor respiratorii la un nou-născut, este necesar: • pe scara Silverman; • pe scara Downes SCALA DOWNES MODIFICATA Număr de puncte Frecvența respiratorie pe minut Prezența cianozei Extragerea zonelor toracice Gemete extrarespiratorii Model de respirație la auscultare sau apnee Prezentă, dar dispare odată cu respirația % O Semnificativ Auscultat la distanță Slăbit brusc sau ns auscultat Evaluarea tulburărilor respiratorii conform scalei Downes: > puncte - grad ușor, > - - moderat, > - - grele CANTARE SILVERMAN Etapa Etapa Etapa Partea superioară a toracelui (când copilul este pe spate) și peretele abdominal anterior sunt implicate sincron în actul de respirație Lipsa sincroniei sau coborârea minimă a părții superioare a toracelui la ridicarea peretelui abdominal anterior la inspirație Sesizabil retracția părții superioare a toracelui în timpul ridicării peretelui abdominal anterior la inspirație (respirație paradoxală) Fără retragere intercostală la inspirație Retracție intercostală ușoară la inspirație Retracție marcată a spațiilor intercostale la inspirație Fără retragere a sternului, în zona procesului xifoid la inspirație Retragere ușoară a procesului xifoid al sternului la inspirație Retracție vizibilă a procesului xifoid al sternului la inspirație Fără mișcare a bărbiei în timpul respirației Inhalare coborâre bărbie, gura închisă Inhalare coborâre bărbie, gura deschisă Fără zgomot expirator Sunete expirator auzite la auscultarea toracică Sunete expirator cu sau fără stetoscop în gură Evaluarea tulburărilor respiratorii pe scara Silverman: > mai puțin de puncte - început SDR, > puncte - moderat, > - - grele, > puncte - extrem de sever Sindromul de detresă respiratorie neonatală (boala membranei hialine, sindromul de detresă respiratorie) Etiopatogenie Principalii factori în dezvoltarea DST sunt > deficit cantitativ și calitativ de surfactant, > imaturitatea țesutului pulmonar Contribuie la dezvoltarea DST > prematuritate > racire, > aspirarea lichidului amniotic și a meconiului, > asfixie Sistemul surfactant începe să se formeze de la - de săptămâni, se maturizează complet la - de săptămâni de dezvoltare intrauterină Cu o deficiență de surfactant, apar următoarele: > colapsul alveolelor, > încălcarea schimbului de gaze în ele, > dezvoltarea hipoxemiei, hipercapniei, acidozei, > creșterea permeabilității capilare pulmonare, > trecerea elementelor plasmatice în alveole, > pierderea de fibrină în ele, > formarea membranelor hialine Prezența atelectaziei primare (la naștere) și secundare (ca urmare a aspirației) agravează aceste procese Odată cu creșterea tulburărilor metabolice, se pot dezvolta modificări edemato-hemoragice în plămâni (sindrom edemato-hemoragic) Manifestari clinice: • dificultăți de respirație mai mari de în min , care apar în primele ore (până la ) de viață; • retragerea spațiilor intercostale, • zgomote expiratorii, • tensiunea aripilor nasului, • respirație paradoxală, • auscultatorii: > în primele ore - respirație slăbită brusc, > mai târziu - bubuituri mici, umede; • odată cu dezvoltarea sindromului edemato-hemoragic apar: >spuma roz la gura > edem periferic, > abundența de rale umede de diferite dimensiuni în plămâni Semne cu raze X ale SDR (apar în primele ore de viață): • "plamâni de plasă" - modificări subdoze-reticulare în plămâni; • bronhograma aeriana a cailor respiratorii superioare; • focare simetrice difuze de transparență redusă a câmpurilor pulmonare; • un simptom de "sticlă mată" - o scădere a pneumatizării cavităților pulmonare periferice Diagnosticul prenatal: raportul lecitină/sfingomiebuză din lichidul amniotic este mai mic de , Tratamentul sindromului de detresă respiratorie (RDS) Curățarea mecanică a căilor respiratorii Preparate de surfactant endotrahealpo (în primele două ore după naștere prin tubul endotraheal) Terapie respiratorie (combaterea insuficientei respiratorii): • primul nivel de oxigenoterapie (cuvez cu temperatura aerului de - °C, oxigen umidificat, încălzit la °C, concentrație - %); • al doilea nivel: SPAP (respirație spontană cu presiune pozitivă constantă a căilor respiratorii); • al treilea nivel: IVL NB! Terapia cu oxigen se efectuează pe fundalul injectării intramusculare a vitaminei A (pentru prevenirea displaziei bronhopulmonare) Antibiotice (penicilina semisintetica + aminoglicozida); Terapie prin perfuzie (glucoză %, soluție %, gluconat de calciu soluție %) Cât mai curând posibil, când starea se stabilizează, începeți nutriția enterală (trofică) minimă Prevenirea SDR: • cu amenințarea nașterii premature, introducerea femeilor însărcinate cu dexametazonă (betametazonă); • imediat după naștere - ținerea unui nou-născut terapie de înlocuire cu surfactant PNEUMONIA LA NOI NĂSCUTI Pneumonia este un proces inflamator în părțile respiratorii ale țesutului pulmonar cu afectare a alveolelor Clasificarea pneumoniei la nou-născuți I Perioada de apariție și condițiile infecției: Intrauterin (congenital) Achizitionat: • extraspital; • nosocomială, incl ventilare, Aspirația II După etiologie: Bacterian Viral Fungică Parazit Mixt III După natura tabloului clinic și radiologic: Focal Focal-confluent Segmentală Polisegmentar Interstițial IV După gravitate: Mediu greu; Severă (datorită prezenței și severității insuficienței cardiace pulmonare, toxicozei, complicațiilor) V Complicații: Pulmonar: • pleurezie; • distrugere (abces, bule, pneumotorax, piopneumotorax) Extrapulmonar: • șoc septic; • DIC VI Insuficiență respiratorie: DN (), DAY DN , DN Caracteristici ale etiologiei pneumoniei în funcție de momentul infecției Pneumonie intrauterina - clinica se manifesta in primele zile de viata: • antenatale, transplacentare (una dintre manifestările IUI generalizate); sunt cauzate de agenții patogeni TORCH (o excepție este pneumonia cu chlamydia: se manifestă din a -a săptămână de viață) • intranatal: J a variantă - o afecțiune gravă din momentul nașterii; S a -a opțiune - există o perioadă "ușoară" după naștere de la câteva ore la - zile) Cel mai adesea cauzate de micoplasme, streptococi Pneumonia dobândită apare după zile de viață: • nosocomiale (nosocomiale) sunt mai des cauzate de flora gram-negativă, stafilococul auriu • în afara spitalului - adesea o complicație a SARS Patogeneza pneumoniei neonatale Insuficiență respiratorie Hipoxemie, hipoxie, hipercapnie, acidoză Insuficiență energetică-dipamichsskaya a miocardului cu o suprasolicitare a inimii drepte Hipertensiune pulmonară Disfuncția sistemului nervos central Caracteristici generale ale clinicii pneumoniei neonatale Dominanța simptomelor de intoxicație (în același timp, nu se observă întotdeauna o creștere a temperaturii până la un număr mare) și insuficiență respiratorie Leziuni ale sistemului respirator: • tusea nu este caracteristică, pot exista scurgeri spumoase din gură (echivalentul unei tuse); • percuție - scurtarea sunetului pulmonar; • auscultatorii - mici bubuituri umede Semne caracteristice de afectare a sistemului cardiovascular: • tahicardie, • zgomote înăbușite ale inimii, • mărirea ficatului Diagnosticul este confirmat de prezența unor modificări infiltrative în plămâni de altă natură în timpul examinării cu raze X Cura de slabire În absența reflexelor de sugere și deglutiție, decompensarea organelor vitale - nutriție parenterală (terapie prin perfuzie), nutriție trofică minimă (sondă) Dacă se păstrează reflexele de supt și înghițire, atunci volumul și numărul de hrăniri depind de gradul de DN Tratament Oxigenoterapia Antibioterapie (pentru prima cură antibiotice cu spectru larg) Terapie simptomatică (după indicații): • glicozide cardiace, • diuretice, • mucolitice etc Imunoterapia în cazuri severe (imunoglobuline etc ) Corectarea acidozei: soluție de bicarbonat de sodiu picurare IV Graficul structurii logice a subiectului "Copii prematuri" Îngrijire hrănire TRATAMENT couveuse "la cerere" Nutriție parenterală (terapie prin perfuzie) Vita- si altii simptom- Magne- logic tratament lămpi - încălzitoare din %~ cupe soluție de glucoză saltele - plăcuțe de încălzire metoda cangurului printr-o sondă (minim * - nutriție trofică) amino acizi emulsii grase electroliți Graficul structurii logice a temei "Sindromul tulburărilor respiratorii" Algoritm de hrănire cu tub pentru nou-născuții în stare critică (conform lui N P Shabalov, ) Etapa inițială de alimentare cu sonde P Etapa de alimentare completă (echilibrata) a sondei Etapa de anulare a alimentării cu tub Algoritm diferențial pentru diagnosticarea SDR la nou-născuți Tulburări respiratorii Dificultăți de respirație Severă Semnificativă, patologică Semnificativă tipuri de respirație T Percuţie Auscultatie Scaderea respiratiei, rafale umede unice Respirație slăbită sau crescută, expirație sonoră Respirație slăbită, multe bubuituri umede Modificări ale stării sistemului cardiovascular Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul La un nou-născut, la examinarea pielii, se observă prezența părului vellus pe spate, umeri și membrele superioare Pielea este uscată, încrețită Grăsimea subcutanată este slab dezvoltată Circumferința capului - cm Fontanela mare - x cm, fontanela mică - , x , cm Zgomote cardiace ritmice, ritm cardiac - pe minut, ritm respirator - pe minut În plămâni, respirație puerilă Abdomenul este moale Specificați diagnosticul dvs A Copil prematur B Copil la termen C Hidrocefalie D Rahitism E Hipotrofie Sarcina Bebelușul s-a născut la o vârstă gestațională de de săptămâni, în stare critică Principalele simptome ale tulburărilor respiratorii au fost: o expirație sonoră alungită, participarea mușchilor auxiliari la actul respirației, prezența respirației șuierătoare crepitante pe fondul unei respirații grele Scorul Silverman la naștere puncte, după ore - puncte în prezența datelor clinice Specificați ce metodă de diagnosticare va permite determinarea tipului de sindrom de detresă respiratorie la acest copil A Determinarea compoziţiei gazoase a sângelui B Test clinic de sânge C Examinarea cu raze X a toracelui D Proteinograma E Studiu imunologic Sarcina La un copil prematur, nascut la saptamani de gestatie, la ore dupa nastere, se observa tahipnee, respiratie de tip balansoar, retractie sternului, zgomote expiratorie Frecta respiratorie este de pe minut Respiratia slabita cu respiratie suieratoare intermitenta se aude peste plamani - bronhograma aeriana si plasa nodo-reticulara Precizati diagnosticul A Traumă la naștere B Atelectazie pulmonară C Boala membranei hialine D Pneumonie neonatală E Sindromul de aspirație masivă de meconiu Sarcina O femeie însărcinată cu vârsta gestațională de de săptămâni a fost internată în secția de patologie a gravidelor cu amenințarea nașterii premature Specificați care dintre următoarele medicamente trebuie prescrise unei femei însărcinate pentru a preveni sindromul de detresă respiratorie la un nou-născut A DOXA B Vitamine C Surfactant D Antibiotice E Glucocorticosteroizi Sarcina Băiatul s-a născut cu o greutate de g, vârsta gestațională de săptămâni În primele zile de viață a fost observat sindromul de detresă respiratorie Din a -a zi de viață starea copilului s-a stabilizat Specificați ce metodă de hrănire veți alege A Alăptarea B Alimentaţie enterală printr-o sondă C Alimentarea cu biberonul D Nutriția parenterală E Te vei hrăni Sarcina Un nou-născut cu o vârstă gestațională de de săptămâni și o greutate la naștere de g a fost evaluat pe scara Silverman de - puncte La vârsta de ore au apărut dificultăți de respirație, zgomote expiratorii Auscultatorii - rafale umede în plămâni Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Hipertensiune pulmonară persistentă B Pneumotorax C Sindromul de detresă respiratorie D Anomalii congenitale ale plămânilor E Sindromul de aspirație de meconiu Sarcina La un copil născut la de săptămâni, la ore după naștere a apărut clinica SDR La examinare: scurgere sângeros-spumosă din gura, auscultatoare - respirație slăbită în plămâni, împrăștiată bubuituri fine crepitate și inaudibile Raze X - reducerea dimensiunii câmpurilor pulmonare, radiografie "încețoșată" pictura Care este diagnosticul tău? A Atelectazie primară B Sindrom edem-hemoragic C Boala membranei hialine D Tahipnee tranzitorie E Pneumonie intrauterina Sarcina Copilul s-a născut din nașteri cu o greutate corporală de g la o vârstă gestațională de de săptămâni Cursul sarcinii cu anemie, amenințarea întreruperii sarcinii La câteva ore după naștere, a fost pus un diagnostic de sindrom de detresă respiratorie Se prescrie tratament etiopatogenetic A Administrarea endotraheală a preparatelor de surfactant B Oxigenoterapia C Terapia antibacteriană D Perfuzii intravenoase de glucoză E Infuzii saline intravenoase Sarcina O fetiță nou-născută s-a născut cu o greutate corporală de g, o lungime a corpului de cm Perioada de gestație a fost de de săptămâni Obiectiv: stratul adipos subcutanat se subtiaza pe trunchi si extremitati La ce fel de patologie te poți gândi? A Dismorfism congenital B Prematuritate C Infecţia intrauterină D Intarzierea cresterii intrauterine (malnutritie intrauterina) E Traumă la naștere Sarcina O femeie însărcinată are un risc mare de a avea un copil cu sindrom de detresă respiratorie Care este cel mai eficient mod de a preveni această afecțiune? A Nașterea prin cezariană B Prevenirea travaliului prematur C Şederea unui nou-născut într-un incubator D Utilizarea secţiilor mamă-copil E Atașarea precoce la sân Răspunsuri corecte ACCEBBADB INFECȚII INTRAUTEINE LA NOI NĂSCUTI (INFECȚII DE TORȚĂ) INFECȚII BACTERINE LA NOI NĂSCUTI Relevanța subiectului În ultimii ani s-a înregistrat o creștere a frecvenței infecțiilor intrauterine și o creștere a rolului acestora în structura patologiei și mortalității neonatale Infecțiile intrauterine (IUI) sunt procese infecțioase cauzate de agenți patogeni care intră în copil de la mamă înainte de naștere sau în timpul nașterii Etiologie Până la momentul apariției, IUI poate fi antenatală sau intranatală Antenatal, agentul patogen intră în făt pe cale hematogen (prin placentă) sau prin lichidul amniotic, care poate fi infectat din vagin și/sau trompe uterine Complexul de simptome cauzat de anumiți agenți patogeni este prescurtat ca TORCH (ordinul Ministerului Sănătății al Ucrainei nr din ) • T - toxoplasmoza; • O - altele (sifilis, enterovirusuri, parvovirus B- , HIV, varicela); • R - rubeola; • C - citomegalie; • H - herpes Pe lângă viruși și protozoare, IUI este adesea cauzată de bacterii (streptococi de grup B, chlamydia, agenți patogeni gram negativi), care infectează mai des fătul cu iptrapatal Există de obicei o etiologie mixtă a IUI Patogeneza Manifestările și consecințele IUI depind de mai mulți factori Pentru făt, agenții patogeni ai bolilor infecțioase pe care mama i-a întâlnit pentru prima dată în timpul sarcinii sunt deosebit de periculoși, deoarece în această perioadă răspunsul imunologic primar este redus Consecințele IUI sunt mai severe, cu cât a apărut mai devreme infecția fătului Ele depind de perioada de gestație în care a apărut infecția, care se datorează caracteristicilor reacției inflamatorii Deci, în embrioni există doar o componentă alternativă a inflamației, la făt în perioada fetală timpurie, există și una proliferativă, ceea ce duce la dezvoltarea sclerozei excesive În perioada fetală târzie, toate cele componente ale inflamației sunt prezente, inclusiv și vasculare Prin urmare, formarea malformațiilor de organ este tipică în special pentru IUI, care sunt tolerate în primele luni de sarcină Cu toate acestea, leziunile cerebrale pot apărea cu IUI la orice vârstă gestațională, așa cum perioada sa de formare continuă pe tot parcursul sarcinii Toate IUI prenatale se caracterizează prin afectarea placentară, ceea ce duce la IUGR, hipoxie fetală cronică, prematuritate etc CONSECINȚE POSIBILE ALE EXPUNERII LA INFECȚIE, ÎN FUNȚIE DE PERIOADA DE GESTAȚIE Perioada gestațională Consecințe posibile Preimplantare (primele zile după fertilizare) Moartea zigotului Embrio- și placentogeneză (de la a -a până la a -a săptămână) Moartea embrionului, malformații, formarea disfuncției placentare Fătul precoce (de la a -a până la a -a săptămână) Încălcarea funcțiilor diferitelor organe Fetal tardiv (după săptămâna a -a) Dezvoltarea fstopatiilor sau a unui proces infecțios specific SIMPTOME CLINICE ALE INFECTIILOR FETALE I Simptome nespecifice Simptome Manifestări Greutatea la naștere IUGR Sistem nervos Hiperexcitabilitate, convulsii Paloarea pielii, icter, erupții cutanate hemoragice, exantem Sistemul respirator Dificultăți de respirație, cianoză Sistemul cardiovascular Tahicardie, zgomote cardiace înfundate Tractul gastrointestinal Scăderea poftei de mâncare, regurgitare, vărsături, mărirea ficatului și splinei, diaree Simptome hematologice Anemie, trombocitopenie Caracteristicile cursului Persistent, tendinta de generalizare II Simptome specifice Boala, agentul patogen și calea de intrare a acestuia în făt Boală neonatală Malformații (caracteristice) Tratament Viral rubeola (Rubcola); • Greutate redusă la • Simptomatic ARN-ul este un virus naștere, tratament Hematogen • peteșii purpura-tipice (o consecință a trombocitopeniei), • anemie, • meningoencefalită (paralizie și pareză spastică, opistoton, etc ), • hepatită cu icter, splenomegalie, • icter prelungit, • terapie de întreținere Nu există o terapie specifică • pneumonie interstițială, • necroză miocardică, • microcefalie, • modificări osoase - osteită, • rotație "laterală" a picioarelor și picioarelor, • încălcarea dermatoglifelor, • iridociclită, zone de depigmentare a retinei, • intoxicație, fără febră La / dintre copii, rubeola congenitală se manifestă înainte de sfârșitul perioadei perinatale: • surditate (în %), • cataractă, • glaucom, • microcefalie, • hidrocefalie, • lag în vizuina, în dezvoltarea psihomotorie, • închiderea tardivă a suturilor și a fontanelelor, diabet (în %), • boli tiroidiene Malformații congenitale la % dintre nou-născuți dacă mama a fost bolnavă în luna de sarcină; în - % - în - luni; în - % dacă s-a îmbolnăvit mai târziu Triada lui Gregg: • defecte oculare (cataractă, microftalmie, glaucom etc ); • boli de inimă (duct arterios deschis, stenoză a arterei pulmonare și aortei, defecte septale); • surditate Malformații frecvente ale tractului gastrointestinal, o abundență de stigmate disembrionare Citomegalia (Cytomcgalia), un virus ADN din familia herpesului Hematogen, dar poate fi ascendent sau transfuzat cu sânge, lapte matern • Greutate mică la naștere, • icter (poate fi atât hemolitic, cât și hepatic), • gspato-splsnomsgaliya (consecința hepatitei), • erupție petehială hemoragică, melenă etc (manifestarea trombocitopeniei), • pneumonie, • meningoencefalită, • mici calcificări în jurul ventriculilor creierului (neurosinogramă), • nefrită interstițială, • anemie cu normoblastoză, • horsstinita, • keratoconjunctivită, • curs sever al infecţiilor bacteriene De regulă, se manifestă clinic la sfârșitul perioadei neonatale: • surditate, • encefalopatie, • microcefalie, • pneumoscleroza, • leziuni intestinale, • rinichi (sindrom nefrotic), • glande endocrine - diabet zaharat, boli tiroidiene Defecte congenitale: • microcefalie, • chisturi paraventriculare (porentsfalia), • microgirie, • atrezie a căilor biliare, • boala de rinichi cu chisturi multiple, • hernie inghinală, • defecte cardiace (defecte septale, vase majore etc ) • Imunoglobulină specifică anti-citome halovirus (IM), • citost (Imunoglobuline cytomcgalovirus) (i v ), • viferon- (rsktalno) Infecție cu herpes (Hcrpcs infcctio); Viruși ADN Hcrpcs simplex mai des decât tip genital ( - % - virus herpes tip I) Hematogen, și cu herpes genital - contaminare ascendentă • Erupții veziculoase pe piele, mucoase, • cheratita nu este întotdeauna cazul Când este infectat înainte de naștere: • prematuritate, • pneumonie, • instigite de cal Apariţia după "intervalul lucid": • febră sau hipotermie, • encefalită cu calcul cerebral şi kata, • sindrom hemoragic, • icter, • hemoragie Infecția cu HSRPS de tip se caracterizează prin: • neurotoxicoză, • pneumonie, • sindrom hemoragic sever • imunoglobulină Protivogspstichssky (gsrpsbin (Immunoglobulinum humanum anti - HSV)) în / în, în / m; • viferon- (rsktally), aciclovir IV, • terapie locală (piele, ochi): gsrpsvir (aciclovir) Bacterian Listerioza (Listcrioza) Hematogen Debut precoce ( - zile de viață): • adesea prematuritate, • asfixie, • crize de apnee, • pneumonie, • tulburări circulatorii, • meningoencefalită, • febră, • anemie, • vărsături, • diaree, • hepatită acută, • colangită , • endocardită, • clinică de sepsis Caracteristic: • erupţie papulo-rozeoloză pe spate, abdomen, picioare, • albicio-gălbui • Ampicilină în asociere cu gentamicina intravenoasă • Posibile peniciline "protejate", macrolide noduli cu diametrul de - mm pe spatele faringelui, amigdalelor, conjunctivei Debut tardiv ( săptămâni de viață): • meningită, • diaree, • sepsis, • ganglioni limfatici cervicali umflați Defectele congenitale nu sunt tipice Chlamydia (Chlamidiosis), Chlamydia trachomatis Ascendent • Conjunctivita purulenta, • rinita, • faringita, • otita medie, • pneumonie interstitiala in perioada neonatala sau mai tarziu ( - zile dupa nastere) cu tuse persistenta, intoxicatie usoara Macrolide (azitromicină) parazitar Toxoplasmoza (Toxoplasmoza); Toxoplasma gondii Hematogen Acut - domină simptomele generale: • stare subfebrilă, mai rar - febră, • limfadenopatie, • erupție cutanată hepatosplenică, • exantem maculopapular, • anemie, • hemoragii datorate trombocitopeniei, • icter, • diaree, • pneumonie, • miocardită, • nefrită Subacută - dominată de semne de encefalită activă Cronici: • hidrocefalie sau microcefalie, • calcificări la nivelul creierului, • convulsii, • Imunoglobulină specifică (toxobină) în/in, în/m • Cursuri alternative: > pirimetamina + sulfadimesin + acid folic > spiramicină • Cu un proces inflamator pronunțat - corticosteroizi • horsstinită, • strabism, • atrofie a nervilor optici La - % dintre copiii infectați prenatal, manifestările clinice se dezvoltă la sfârșitul perioadei neonatale Malformaţii congenitale: • hidrocefalie, • microcefalie, • colobom, • microftalmie Micoplasmoza (Mycoplasmoza); Mycoplasma Hominis Caracteristic: • prematuritate, • sklsrsma, • paloare a pielii cu o culoare cenușie, • sindrom hemoragic, • după un interval "ușor" - meningoencefalită, • pneumonie congenitală Malformații congenitale la % dintre copii, dar nu există unele caracteristice, este posibilă o relație inversă - malformațiile congenitale determină riscul de infecție cu micoplasmă Macrolide (azitromicină) Diagnosticul de laborator Metode serologice - imunotest enzimatic (ELISA): • Ig M definite mărturisesc faza acută a bolii; • Confirmarea unei infecții acute este, de asemenea, o creștere a titrului de IgG în - zile de ori sau mai mult sau detectarea IgG cu aviditate scăzută în serul sanguin (aviditatea caracterizează puterea legăturii anticorpilor specifici la nivelul corespunzător antigene) Metode biologice moleculare: • reacția în lanț a polimerazei (PCR - determinarea ADN-ului patogen) Metode bacteriologice, virologice, microscopice Test clinic de sânge: • anemie; • trombocitopenie; • leucocitoză cu neutrofilie (infecție bacteriană), leucopenie cu limfocitoză (infecție virală); • Accelerarea VSH Tratamentul specific al infecțiilor intrauterine Toxoplasmoza: • medicamente antibacteriene: pirimetamina, sulfadimezin, macrolide; • imunoglobulina specifica (in/in, in/m) Herpes: • medicamente antivirale (aciclovir, herpevir); • imunoglobulina specifica (in/in, in/m) Citomegalie: imunoglobulina specifica (in/in, in/m) Chlamydia: macrolide Sifilis: peniciline Infecții bacteriene: cefalosporine de generația III-V, aminoglicozide de generația III Prevenirea IUI Practici sanitare Metode specifice • examinarea și tratamentul femeilor înainte de sarcină, • imunizarea fetelor împotriva rubeolei SEPTICEMIE Sepsisul este o boală care se bazează pe sindromul răspunsului inflamator sistemic al organismului la infecție Însoțită de deteriorarea vaselor de sânge, precum și a multor organe și sisteme Etiologie • bacterii (stafilococ patogen; flora gram-negativă: Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella etc ); • virusuri (Herpes); • ciuperci (Candida); • protozoare Patogeneza Răspunsul inflamator sistemic al organismului la infecție: creșterea sintezei de citokine - ► înfrângerea vaselor și a membranelor celulare de către citokine diverse țesuturi -► dezvoltarea insuficienței multiple de organe -► perturbarea homeostaziei cu dezvoltarea DIC -> șoc Clasificarea sepsisului: L În funcție de momentul apariției primelor semne clinice: • precoce (până în a -a zi de viață); • târziu (după a -a zi de viaţă) După etiologie: • bacterii (gram-negative, gram-pozitive etc ); • virusuri; • protozoare; • ciuperci Forma bolii: • septicemia; • septicopemică Poarta de intrare: • ombilical, • piele, • otogen, • urogenitale etc Perioada de boală: • initiala; • leagăn; • distrofic; • reparaţii Natura fluxului: • acut; • subacută; • fulgerător Timp de infectare: • antenatale; • intranatal; • postnatale Opțiuni: • hiperergic; • hipoergic Dupa conditiile de dezvoltare: • în afara spitalului, • spital (nozocomial) Manifestari clinice Sindrom de intoxicație: • tonul gri al pielii, • pierderea poftei de mâncare, • regurgitare, • creşterea temperaturii corpului Distrofizare: • pierdere în greutate, • turgescență tisulară, • elasticitatea pielii Mărirea organelor parenchimatoase (în special a splinei) Dezvoltarea insuficienței multiple de organe (cu formarea focarelor septice sau fără formarea acestora) Test clinic de sânge: • leucocitoză, • neutrofilie cu deplasare la stânga, • creșterea VSH, • anemie (toxică, infecțioasă), • poate exista leucopenie, neutropenie Hemocultură bacteriană pentru sterilitate: agentul patogen este izolat (bacteremia) Analiza biochimică a sângelui: creșterea activității proteinelor din faza acută a inflamației (CRP) Analiza clinică a urinei: semne de nefropatie toxică (proteine tranzitorii, leucocite, eritrocite) Forme de sepsis • septicopemică este o formă însoțită de formarea de focare metastatice purulente în diferite organe; • septicemia - o formă în care există toate sindroamele tipice de sepsis, fără formarea de focare metastatice purulente în diferite organe Variante clinice de sepsis • sepsis hiperergic - cea mai pronunțată reacție proliferativă a țesutului conjunctiv și a sângelui (leucocitoză, neutrofilie), activarea producției de citokine antiinflamatorii și proteaze plasmatice (hipercoagulare); • sepsis hipoergic - absența unei reacții hiperplazice adecvate procesului infecțios din partea hematopoiezei, imunogenezei (leucopenia, neutropenia, hipercoagulabilitatea nu este tipică) Se dezvoltă adesea la prematuri, pe fondul RCIU Tratament Terapie antibacteriană - pentru prima cură antibiotice (i v ): • cefalosporine ( generatii - cefotaxima, ceftazidima, IV generatii - maxipim); • carbapeneme (thienam, meronem); • glicopeptide (vancomicina); • peniciline rezistente la β-lactamaze (ampisulbină) Terapia prin perfuzie (luând în considerare necesarul zilnic legat de vârstă, pierderile patologice, alimentele consumate) Imunoterapie: • imunoglobulina antistafilococica; • imunoglobulină umană normală (Biopharma, Sandos) iv, IM Inhibitori ai proteolizei in/in (contrical, gordox (aprotinina), etc ) Terapie antivirală (după indicații) Terapie antifungică (fluconazol etc ) Enterosorbente Probiotice Macrofage recombinate-granulocitare- factor de colonizare (Leucomax) și factor de colonizare a granulocitelor (Neupogen) IV Indicație absolută: neutropenie Terapia simptomatică DIAGNOSTICUL DIFERENȚIAL AL BOLILOR INFECȚIOASE ALE PIELEI ȘI AL FIBREI SUBCUTANATE (STAFILODERMIA NOULUI NĂSCUT) Semne: Boli: Pemfigus la nou-născut (pemfigus) Dermatită exfoliativă Ritter Veziculo-pustule Pseudofurunculoză Substratul morfologic, tipul elementelor Veșicule flasce, după deschiderea lor - eroziune, epitelizare fără cruste Hiperemia, vezicule flasce, eroziuni Inflamație în regiunea gurii glandelor sudoripare: vezicule, pustule; după deschiderea lor - cruste care nu lasă cicatrici Inflamația întregii glande sudoripare: noduri dense de culoare roșie-violet (fără miez), pot exista fluctuații Țesuturi înconjurătoare Baza infiltrată de vezicule, un halou de hiperemie de-a lungul marginii vezicule pe fundalul eritemului luminos și plânsului, crăpături, eroziune extinsă a pielii Corola de hiperemie de-a lungul marginii veziculelor și pustulelor Noduli în piele și țesut subcutanat fără o delimitare clară Dimensiunea elementului , - cm (forma benignă), până la - cm (forma malignă) Diverse - mm până la - , cm Localizarea cea mai frecventă Gât, regiune inghinală, abdomen Pornește de la pielea pliurilor inghinale, în jurul gurii, buric; pe viitor, m-am răspândit pe toată pielea trunchiului, extremităților Scalpul, coapsele, fesele Scalpul, gâtul, spatele, fesele Tendința elementelor de a se rupe Da Da Nu Nu Simptomul lui Nikolsky Într-o formă benignă - negativ; la malign - poate fi pozitiv Pozitiv Negativ Negativ Semne: Boli: Pemfigus la nou-născut (pemfigus) Dermatită exfoliativă Ritter Vesiculopustuloză Pseudofurunculoză Intoxicația În formă benignă este nesemnificativă, în formă malignă este pronunțată Sever (varianta septica a pemfigusului) De obicei absent Exprimarea depinde de numărul de elemente VSH crescut, leucocitoză, neutrofilie Caracteristică Caracteristică Caracteristică Hc Caracteristică Tratament veziculopustuloza Antibiotic IM • Cefalosporine de generația a -a: zinacef, • Cefalosporine din generația : ceftriaxonă Probiotice (linex, lactobacili) Tratament local: străpungeți elementele cu penseta, apoi tratați cu soluție de permanganat de potasiu % ( , %) Pseudofurunculoza Antibiotic IM (cefalosporine generația : cefotaximă, ceftazidimă) Probiotice Tratament local: chirurgical Pemfigus la nou-născuți (formă benignă) Antibiotic IM (cefalosporine generația ) Probiotice Imunoterapie specifică (imunoglobulină antistafilococică) Tratament local: perforarea veziculelor, evitand ca continutul sa ajunga pe pielea sanatoasa; apoi tratați cu soluție de permanganat de potasiu % ( , %) Pemfigus la nou-născut (forma malignă), dermatită exfoliativă Ritter Terapie antibacteriană (vezi tratamentul sepsisului) Probiotice Terapia prin perfuzie Imunoterapie specifică imunoglobulină): (anti-stafilococică Tratament local: • străpunge blisterele, se tratează cu soluție % ( , %) de permanganat de potasiu, ser fiziologic cu adaos de azotat de argint , %; • cu plâns abundent - pulbere cu oxid de zinc; • cu leziuni uscate - o crema cu vitamina A DIAGNOSTICUL DIFERENTIAL AL BOLI INFECTIOASE ALE PLAGA OMBILICALA Simptome Tipul de omfalită Catarrhal (buricul plângător) Purulent Termen de epitizare Late Late Marginile plăgii ombilicale Pot exista o ușoară hiperemie și infiltrare a inelului ombilical Hiperemia și umflarea inelului ombilical, infiltrarea țesutului subcutanat din jurul acestuia Descărcare seroasă (seromucoasă) Purulentă Flebita venei ombilicale Nu Poate Intoxicația cu Hc este caracteristică VSH crescut, leucocitoza, neutrofilia Hc sunt caracteristice Tratamentul omfalitei (Ordinul Ministerului Sănătății al Ucrainei nr din ) Antibiotic IM (cefalosporine generații) Probiotice Tratament local: tratarea plăgii ombilicale cu soluție de peroxid de hidrogen %, apoi soluție de permanganat de potasiu % sau soluție de verde strălucitor % BOLI NETRASMISIBILE DE PIELE roseata de la scutec Modificări ale pielii ca urmare a iritației de urină, fecale, scutece, scutece Intertrigo I grad: înroșire moderată a pielii fără încălcări vizibile ale integrității Erupție cutanată de scutec grad II: roșeață strălucitoare cu eroziuni vizibile Erupție cutanată de scutec de gradul III: roșeață plângătoare a pielii ca urmare a eroziunilor fuzionate, este posibilă formarea de ulcere Tratament Schimbarea frecventă de scutece, scutece Băi igienice zilnice cu o soluție de permanganat de potasiu ( : ), decocturi de scoarță de stejar Tratați local cu cremă de oxid de zinc (Desitin, Sudocrem) sau Bepanthen (Dexpantenol) Cu erupție cutanată de scutec de - grade, sunt prezentate loțiuni cu o soluție de tanin %, soluție de azotat de argint , % Căldură înţepătoare Leziuni ale pielii asociate cu hiperfuncția glandelor sudoripare și extinderea gurii lor ca urmare a supraîncălzirii, îngrijire insuficientă a pielii Manifestari clinice • erupție roșie ușoară pe piele, adesea în pliuri naturale; • când sunt infectate - elemente cu conținut albicios Tratament Eliminarea defectelor de îngrijire Băi Gigisnic cu o soluție de permanganat de potasiu ( : ) În caz de infecție - vezi tratamentul topic al veziculopustulozei Graficul structurii logice a subiectului "Sepsisul nou-născutului" Algoritm pentru diagnosticul și tratamentul sepsisului la nou-născuții asimptomatici (vârsta in combinatie cu malformatii congenitale - de tip Fanconi; > fara anomalii congenitale - tip Estrena-Dameshek • Cu o leziune parțială a germenului eritroid: anemie Blackfan-Diamond Anemia aplastică dobândită: • Cu pancitopenie > ascuțit, > subacut, > cronică • Cu o leziune parțială a eritropoiezei, inclusiv eritroblastopenia tranzitorie a sugarilor Anemie diseritropoetică: • ereditar, • cumparat Anemia sideroblastică: • ereditar, • cumparat Anemie deficitară (anemie datorată deficienței unor factori specifici): • Anemii megaloblastice: > deficit de acid folic (malnutriție sau malabsorbție); > vitamina B - deficitară (malabsorbție sau transport afectat); > acidurie orotică • Anemia microcitară: > deficit de fier; > suficiență medicală; > intoxicație cu plumb Anemia fiziologică a sugarilor Anemia precoce a prematuritatii III Anemie hemolitică: Ereditar: • Membranopatie: > deficiența sau încălcarea structurii proteinei membranei (microsferocitoză, ovalocitoză, eliptocitoză, piropoichilocitoză, stomatocitoză, xerocitoză); > încălcarea lipidelor membranare (acantocitoză etc ) • Fermsntopatii (activitate afectată a enzimelor de bypass pentozo-fosfat, ciclu glicolitic, schimb de nucleotide, glutation) • Defecte de structură a lanțurilor de globină (hemoglobinopatii S, C, D, E etc , hemoglobine instabile) și sinteza lanțurilor de globină (talasemie), forme mixte Achizitionat: • Imunopatologice > Izoimun J boala hemolitică a nou-născutului, S transfuzie de sânge incompatibil) > Autoimun; S hapten; J medical • Infecțioase > bacteriene, > citomegalovirus și alte virusuri, > parazit • Deficit de vitamine (anemie prin deficit de vitamina E a prematurității) • Toxic (intoxicatii cu metale grele si alte substante chimice, oxidanti) • DIC de diverse etiologii și deteriorarea mecanică a eritrocitelor IV Anemia de origine mixta: • În infecţiile acute, sepsis • Pentru arsuri • Cu tumori si leucemie • Cu epidocrinopatie Această clasificare ia în considerare doar principalul patogenetic mecanism CLASIFICAREA ANEMIEI DUPA SEVERITATE Parametri Hemoglobină (g/l) Eritrocite (T/l) Light - g/l (copii sub ani) - g/l (copii > ani) - , Moderat - , - Sever sub sub , CLASIFICAREA ANEMIILOR DUPA INDICATORUL DE CULOARE Indicatori Anemia Scor de culoare Normocromă , - , Anemie acută post-mortem, hemolitică, hipoplazică Hipocromă , anemie aplastică cu deficit de B , acid folic, subacută și cronică CLASIFICAREA ANEMIILOR ÎN FUNȚIE DE CAPACITATEA REGENERATORIE A MĂDULUI OSUSE Indicatori Nivelul reticulocitelor (%) Anemia Regenerativ , - • Deficiența factorilor specifici necesari producerii de globule roșii (de exemplu, IDA); • producerea afectată de eritropoietină (de exemplu, în boala cronică de rinichi); • o combinație de stări anterioare G ipsrrsgstornaya > • Hemoliza; • pierdere acută de sânge Anemia hipo- și aplastică hrănire artificială timpurie, > utilizarea formulelor de lapte neadaptate, > hrănire cu lapte de vacă sau de capră, > dieta multpoi, lactate sau lapte-vegetarian, > o alimentatie dezechilibrata, lipsita de un continut suficient de carne; • necesar crescut de fier la copiii cu creștere accelerată: > prematuri, > copii cu greutate mare la naștere, > copiii pubertatii; • pierderi crescute de fier: > sângerări de diverse etiologii, > malabsorbție intestinală J sindroame de malabsorbție ereditare și dobândite, J boli cronice intestinale, > secreții uterine hemoragice abundente și prelungite la unele fete în timpul formării ciclului menstrual la pubertate; • depozite insuficiente de fier (se naște un copil sănătos la termen cu un fond total de fier de - mcg/kg; obținut prin transfer transplacentar de la mamă, în principal în ultimele luni de sarcină); • tulburări de absorbție și transport al fierului: > patologia tractului gastrointestinal J enterita, S enterocolită, J gastroenterita, S duodenita, J sindromul de malabsorbție, S enteropatie alergică, > mai rar, există o încălcare a transportului de fier asociată cu atransferrinemia ereditară sau producția de anticorpi la transferină Patogeneza S Aportul insuficient de fier din alimente sau pierderea acestuia duce la epuizarea fondului de fier, o scădere a cantității de fier din celule organism, o scădere a coeficientului de saturație al transferinei și a nivelului de fier seric S Se dezvoltă deficit de fier latent sau tisular Modificările transportului de fier către eritrocitele măduvei osoase sunt însoțite de o încălcare a includerii acestuia în celulele seriei eritroide, sinteza hemului și hemoglobinizarea eritrocitelor, ceea ce duce la dezvoltarea IDA S Deoarece fierul participă la viața fiecărei celule a corpului, deficiența acestuia duce la modificări morfofuncționale în toate organele și țesuturile Astfel, IDA este un complex de simptome clinice și hematologice, manifestată prin sindroame hipoxice și sideropenice, datorită deficienței sintezei hemoglobinei în eritrocite din cauza deficitului de fier Deficitul de fier contribuie la scăderea imunității, la întârzierea dezvoltării psihomotorii și fizice la copii Manifestari clinice Simptome anemice generale: • slăbiciune, letargie, amețeli, scăderea performanței, somnolență; • dureri de cap, iritabilitate; • dificultăți de respirație, leșin, tinitus; • piele palidă și mucoase; • tahicardie, hipotensiune arterială; • vârfuri înfundate ale inimii; • suflu sistolic funcţional la vârful inimii; • zgomotul "vârfului" pe vasele principale Simptome de sideropenie: • perversiune a gustului, mirosului, apetitului; • disfagie, dispepsie; • piele uscată, stomatită unghiulară ("blocare" în colțurile gurii); • uscăciune, fragilitate, căderea părului, modificări distrofice ale unghiilor (koilonichie - concavitatea unghiilor); • glosita (netezimea papilelor); • perversia gustului (pica chlorotica); • esofagită atrofică; • gastrită atrofică, tendință la constipație; • incontinență urinară (slăbiciune musculară); • dismenoree; • stare subfebrilă Diagnosticul de laborator J Anemia microcitară hipocromă J Scăderea nivelului de fier seric (norma de fier în ser este de - µmol/l) J Creșterea capacității totale de legare a fierului a serului (OZHSS) (norma este de la la µmol/l) S Scăderea semnificativă a feritinei (feritină normală > mcg/l) Tratament Scopul tratamentului IDA este eliminarea deficitului de fier și restabilirea rezervelor acestuia în organism Dietoterapia • Se recomandă alăptarea, deoarece % din fier este absorbit din laptele uman (aproximativ % din laptele de vacă) • Copilul trebuie hrănit cu alimente de origine animală (Fe legat de proteine) - produse din carne (carne de vițel) Absorbția fierului, care face parte din produsele care conțin hem, este mult mai mare ( - %) decât din produsele care conțin fier în compoziția feritinei (ficatului) • Acidul ascorbic, fructoza măresc absorbția fierului din alimente, astfel încât copilului i se arată sucuri proaspete de fructe, precum și alimente complementare vegetale Feroterapie În tratamentul pacienților cu IDA, este necesar să rețineți!: S dacă este posibil, eliminați cauzele carenței de fier; J este imposibil să se compenseze deficitul de fier fără medicamente care conțin fier; Terapia J ar trebui să fie cu preparate orale de fier (metodă mai fiziologică); Terapia cu J nu trebuie întreruptă după normalizarea nivelurilor hemoglobinei; J Transfuziile de sânge trebuie efectuate numai pentru indicații vitale stricte (masă eritrocitară, eritrocite spălate) Pentru administrare orală se recomandă preparate de fier sub formă de săruri bivalente (sulfat, fumarat) De preferință pentru copiii mici - în formă lichidă (picături, sirop): hemofer, maltofer, aktiferin, etc Pentru copiii adolescenți, cel mai bine este să prescrie tardiferan Este indicat să prescrieți preparate cu fier cu - ore înainte de masă Nu beți preparate de fier cu ceai, lapte etc Acest lucru va reduce eficiența absorbției medicamentului din tractul gastrointestinal CARACTERISTICI ALE FORMELOR LICHIDE ALE PREPARATELOR CU FIER Denumire comercială Denumire comună internațională Compoziție, formă de dozare Conținut Fc++ Aktifsrin Sulfat de fier + serină Picături ml În ml , mg Aktifsrin Sulfat de fier + serină Sirop ml În ml , mg Gsmofsr Picături de clorură de fier și ml În ml mg Totem Gluconat de fier, gluconat de mangan, gluconat de cupru Amestec pentru soluție în fiole În fiolă mg Maltofsr Polimaltoză de fier Picături ml În ml mgb'c+u Maltofsr Sirop de fier polimaltoză ml În ml mg Fcl + Ferrum Lek Sirop de polimaltoză de fier ml În ml mg Fe ' Doze terapeutice zilnice de preparate orale de fier pentru IDA moderată și severă; J până la ani - - mg / kg / zi de fier elementar; S de la la ani - - mg/zi fier elementar; S mai vechi de ani - până la mg / zi de fier elementar Terapia cu fier se efectuează până când nivelul hemoglobinei se normalizează cu o scădere suplimentară a dozei de ori Durata tratamentului - luni, iar pentru bebelușii prematuri - timp de ani pentru a umple rezervele de fier din organism Datorită riscului ridicat de reacții adverse, preparatele parenterale de fier sunt utilizate numai pentru indicații stricte: • afecțiuni după rezecția stomacului, intestinului subțire; • sindrom de absorbție intestinală afectată; • colita ulcerativa nespecifica; • enterocolită cronică Preparatele parenterale se folosesc cel mai bine nu zilnic, ci la intervale de - zile Doza de curs de fier elementar pentru administrare parenterală este calculată prin formula: M * ( - , * Hb), unde M este greutatea corporală (kg), Hb este nivelul hemoglobinei copilului (g/l) Doza zilnică de fier elementar pentru administrare parenterală este: • - luni - până la mg/zi; • - ani - - mg/zi; • > ani - - mg/zi Contraindicații la feroterapie J Anemie aplastică și hemolitică; J Hemosideroză, hemocromatoză; S Anemia sideroahrestica; S Talasemia și alte tipuri de anemie care nu sunt asociate cu deficiența de fier în organism Copiii mici cu IDA de origine predominant alimentară au adesea o deficiență nu numai de fier, ci și de proteine și vitamine, motiv pentru care se prescrie vitaminele C, B], B și se corectează conținutul de proteine din dietă Prevenirea Se prescriu doze profilactice de preparate de fier: > toti bebelusii prematuri (de la luna); > copii din sarcini multiple; > copii cu alergii alimentare; > copiii care se hrănesc artificial irațional Anemii megaloblastice Anemiile megaloblastice sunt un grup de anemii dobândite și ereditare, a căror caracteristică comună este prezența megaloblastelor în măduva osoasă În cazul anemiei megaloblastice, există o distrugere intramedulară crescută a celulelor eritroide, moartea accelerată a eritrocitelor periferice (de regulă, pacienții au hiperbilirubinemie moderată) și, prin urmare, eritropoieza ineficientă CAUZE CARE CONDUC LA DEZVOLTAREA ANEMIEI MEGALOBLASTICE LA COPII Cauze Vârsta manifestării bolii (luni) - - deficit de transcobalamină + Absența congenitală a factorului intrinsec + Malabsorbția congenitală a vitaminei ВІ + Cauze Vârsta manifestării bolii (luni) - - Malabsorbție congenitală a folaților + Acidurie orotică + Anemia de la consumul de lapte de capră Carenta materna de vitamina B + Deficitul de folat la nou-născuții prematuri + Anemia cu deficit de vitamina B Cauzele anemiei cu deficit de B pot fi ereditare sau dobândite Formele dobândite sunt mai frecvente decât cele ereditare În plasma sanguină, vitamina B este prezentă sub formă de coenzime - metilcobalamină și deoxiadenozilcobalamină Metilcobalamina este necesară pentru sinteza monofosfatului de timidină, care face parte din ADN Încălcări ale formării timidinei duce la o încălcare a sintezei ADN, o încetinire a proceselor normale de maturare a celulelor hematopoietice, care se exprimă în tipul megaloblastic de hematopoieză Deficitul de cobalamină provoacă tulburări neurologice din cauza demielinizării neuniforme a substanței cenușii a creierului și măduvei spinării și nervilor periferici Manifestari clinice Sindrom anemic exprimat: • paloare, • icter ușor al pielii cu o nuanță galben-lămâie, • slăbiciune, • tahicardie, • dificultăți de respirație Modificări ale tractului gastrointestinal: • glosită, însoțită de durere și arsură, • este posibilă apariţia aftelor în limbă Din partea sistemului nervos: • parestezii, • încălcarea sensibilității, • apariția reflexelor patologice, • semne de polinevrite anemie cu deficit de folat Absorbția folaților are loc în duoden și în intestinul subțire proximal Deficitul de folat duce la o scădere a formării acidului , -metilentetrahidrofolic, necesar pentru sinteza precursorilor purinici ai acizilor nucleici, în urma căreia sinteza ADN-ului este întreruptă, o încetinire a proceselor normale de maturare a celulelor hematopoietice, care se exprimă în hematopoiezei de tip megaloblastic Manifestari clinice Deficitul de acid folic la copii se manifestă prin: • creșterea letargiei, anorexiei, • creștere redusă în greutate, • tendinta la tulburari gastrointestinale Poate exista glosita, o creștere a bolilor infecțioase În cazurile severe, există semne de diateză hemoragică - peteșii pe piele și mucoase, ficatul se mărește, mai rar splina Tulburările neurologice, spre deosebire de stările deficitare de vitamina B^, nu sunt observate Diagnosticul de laborator al anemiei megaloblastice • analiză clinică de sânge: anemie hipercromă, hiporegenerativă; • într-un frotiu de sânge: nuclei, eritrocite, iar în cazuri severe, megaloblaste; • analiza biochimică a sângelui: o creștere moderată a nivelului de bilirubină indirectă; • concentrația de vitamina B] în serul sanguin este în mod normal de - pg/ml (dacă deficiența este sub pg/ml), acidul folic este de - ng/ml (dacă este insuficient, nivelul devine sub ng/ml); • nivelul de folați din eritrocite este în mod normal egal cu - ng/ml, cu deficit de folat este mai mic de ng/ml; • acidurie metimalonica marcata În de ore, - , mg de metilmalonat este excretat prin urină, iar cu deficit de B , această excreție crește de câteva zeci de ori Tratament Eliminarea obligatorie a cauzei care a determinat deficitul de vitamine Cu un deficit de vitamina Bj se prescrie cianocobalamina sau oxicobalamina Doza terapeutică este de mcg/kg la copiii sub un an, - mcg pe zi - după vârsta de un an, - mcg pe zi - în adolescență Introduceți intramuscular dată pe zi timp de - zile Durata cursului este de - săptămâni, iar cu prezența inițială a simptomelor neurologice - până la luni În caz de deficiență de acid folic, se prescriu - mg de acid folic pe cale orală sau sub formă de injecții în - prize timp de cel puțin - săptămâni (până la normalizarea sângelui periferic și a măduvei osoase) Anemia de prematuritate • Precoce - apare de la varsta de - saptamani (in functie de gradul de prematuritate), datorita imaturitatii hematopoiezei maduvei osoase si a lipsei de acid folic la bebelusii extrem de prematuri (nevoie crescuta de folati) În analiza clinică a sângelui: anemie normocromă • Tarziu - apare de la varsta de luni, din cauza deficitului de fier: din cauza scaderii rezervelor de fier la nastere si a nevoii crescute de ingrasare normala În analiza clinică a sângelui: anemie hipocromă (IDA) Tratamentul anemiei premature Pe lângă preparatele cu fier (cu o scădere a Hb paloare > icter, > splenomegalie Modificări ale scheletului (așa-numitele stigmate ale disembriogenezei): > craniu turn, > globii oculari larg distanțați > puntea lată a nasului, > Cerul "gotic" Tulburări severe ale sistemului cardiovascular: > tahicardie, > suflu sistolic la apex O trăsătură distinctivă a icterului este postul său acholuric, adică absența pigmenților biliari în urină În funcție de gravitate, există: • formă uşoară (anemia este absentă, hemoliza şi splenomegalia sunt puţin exprimate); • forma moderata (anemie moderata cu episoade de icter, splenomegalie severa); • formă severă (anemie severă, crize frecvente, întârziere de creștere), deseori formare precoce a calculilor biliari (calculoză a vezicii biliare) O criză regenerativă este o complicație severă a unei crize hemolitice, în timpul căreia apar simptome de hipoplazie a măduvei osoase cu afectarea germenului eritroid Dezvoltarea crizelor de recuperare se datorează cel mai adesea adăugării unei infecții virale (Parvovirus B ) DIAGNOSTICUL DIFERENȚIAL AL CRIZELOR ÎN ANEMIA HEMOLITICĂ Indicatori de laborator Tipul de criză Regenerator hemolitic Eritrocitele Scăzute Semnificativ reduse Reticulocite Creștere Scădere Leucocite Creștere Scădere Neutrofile crescute Scăzute Norma trombocitelor a scăzut Bilirubina ridicată Diagnosticul de laborator • În hemogramă - anemie hiperregenerativă normocromă • Examenul morfologic al frotiului de sânge roșu evidențiază microsferocite • Curba Price-Jones este deplasată spre stânga (Fig ) Orez Curba Preț-Jones • Un semn patognomonic este o scădere a rezistenței osmotice minime a eritrocitelor, adică hemoliza începe în soluție de NaCl , % (indicatorii normali sunt: pentru rezistența osmotică minimă - hemoliza în soluție de NaCl , - , % și pentru maxim - în , soluţie - , % NaCl) • Testul Coombs - negativ • Analiza biochimică a sângelui: hiperbilirubinemie, datorită fracţiei indirecte a bilirubinei; • Dacă este necesar - examenul măduvei osoase (criză regenerativă); • Examinarea pacienților trebuie să includă examinarea cu ultrasunete a vezicii biliare și a tractului biliar Tratament Scopul tratamentului în timpul unei crize: eliminarea anemiei, hipoxiei, tulburărilor hemodinamice, hiperbilirubinemiei Repaus strict la pat, oxigenoterapie Tabelul de dietă numărul Detoxifierea se realizează cu soluții de sare de glucoză în raport : În scopul deshidratării, se folosesc diuretice (manitol - g / kg, lasix - - mg / kg) Antispastice și agenți coleretici Hepatoprotectoare (Essentiale) Tratamentul pacientilor cu microsferocitoza moderata si severa - splenectomie (optima la varsta de peste ani) cu imunizare prealabila cu vaccin polivalent impotriva bacteriilor capsulare În cazul unei crize de recuperare, se recomandă: • administrarea zilnică de masă eritrocitară - ml/kg sau eritrocite spălate; • infuzie de solutie de glucoza - % ml/kg cu vitamina C, cocarboxilaza, citocrom C; • prednisolon mg/kg intravenos; • vitaminele B , B , E - intramuscular Deficiența glucozo- -fosfat dehidrogenazei (G- -PD) în eritrocite Etiologie și patogeneză În eritrocitele cu deficiență a enzimei G- -PD, formarea redusă de nicotinamidă adenin dinucleotide fosfat (NADP) și legarea O scade, scade rata de recuperare a methemoglobinei și scade rezistența la diferiți agenți oxidanți potențiali Sunt cunoscute peste de medicamente, fără a se număra vaccinurile și virusurile, care provoacă hemoliză intravasculară acută la indivizi cu activitate insuficientă a G- -PD în eritrocite: • medicamente sulfa; • nitrofurani: furacilină, furazolidonă, furadonină, furagină; • medicamente tuberculostatice (paraaminosalicilat de sodiu (PASK-sodiu), izoniazidă); • antibiotice: levomicetina (cloramfenicol), etc ; • analgezice si antipiretice: acid acetilsalicilic (aspirina), fenacetina; • alte medicamente și substanțe chimice: naftalină, vitamina C, vitamina K, colchicină, nitroglicerină, acid paraaminobenzoic, acid nalidixic (nevigramon), albastru de metilen, albastru de toluidină etc ; • produse din plante: fasole (Vicia fava), afine, afin Manifestari clinice • Hemoliza acută a globulelor roșii apare după consumul de alimente potențial periculoase sau consumul de medicamente, ceea ce duce la anemie severă, icter și urină închisă la culoare • Se observă vărsături repetate cu un amestec de bilă • Cu hemoliză intensă, este posibilă dezvoltarea insuficienței renale acute și DIC, care poate duce la deces • După întreruperea medicamentelor care provoacă o criză, hemoliza se oprește treptat Diagnosticul de laborator > În testul de sânge - anemie hiperregeieratorpaya normocromă de severitate variabilă Se remarcă anizo-, poikilocitoză După o colorare specială a unui frotiu de sânge periferic, corpurile Heinz pot fi detectate în eritrocite > Test biochimic de sânge: hiperbilirubinemie datorată fracției indirecte > Pentru verificarea deficitului de G- -PD în eritrocite se folosesc metode de determinare directă a activității enzimatice în eritrocite Studiul se realizează în perioada din afara crizei hemolitice Tratament Eliminarea cauzei care a provocat criza hemolitică HEMOGLOBINOPATIE Hemoglobinopatiile sunt anemii ereditare asociate cu afectarea sintezei hemoglobinei În clasificarea clinică a hemoglobinopatiilor (Hb-patii), există: • "cantitativ" sau talasemie, cu sinteza afectată (scăderea) sau absența unuia dintre lanțurile globinei cu structură primară nemodificată; • "calitativ", în funcție de anomaliile structurii primare a moleculelor de hemoglobină (anemia falciforme) Talasemia Talasemia - datorită scăderii sintezei sau absenței fie a lanțurilor a de globină (a-talasemie) fie a lanțurilor P (P-talasemie) Opțiuni clinice • Talasemia minoră (trăsătură de purtare, P-talasemie, P-talasemie heterozigotă) • Talasemia majoră (boala Cooley) apare la purtătorii homozigoți ai unei gene defectuoase care determină sinteza lanțurilor p Manifestări clinice ale talasemiei majore J Copilul este palid, letargic, ușor icter din când în când, rămâne în urmă în dezvoltarea fizică și psihomotorie, mănâncă prost, abdomenul este mărit S Modificări ale scheletului facial (cum ar fi "mongoloid", "craniu turn", cer "gotic") Oasele capătă o structură patologică S Hepato- și splenomegalie datorate hematopoiezei și hemosidozei extramedulare Uneori, la copiii mai mari, splenomegalia poate provoca hipersplenism S Inima este mărită în diametru, se aude un suflu sistolic Diagnosticul de laborator > La testul de sânge: anemie progresivă microcitară, hipocromă cu scădere a Hb > Frotiu de sânge: microcitoză, poikilocitoză, eritrocite țintă, reticulocitoză mare > % > Test biochimic de sânge: hiperbilirubinemie datorată fracției indirecte, concentrație mare de fier > HbF crescut în eritrocite > % în primii ani de viață Odată cu creșterea, există o scădere a hemoglobinei fetale > Stabilitatea osmotică a eritrocitelor din sânge - creșterea maximului > Pe radiografia oaselor craniului se constată o striație radială asemănătoare unei perii Tratament Terapie de substituție sub formă de transfuzii de globule roșii spălate Rețineți că ml de sânge conțin mg de fier Acest lucru duce la hemosideroză Desferal este utilizat pentru a preveni dezvoltarea hemosiderozei Anemia falciforme sau hemoglobinoza S • Se manifestă la purtătorii homozigoți ai HbS în a doua jumătate a vieții, când HbF practic dispare din sânge, iar sinteza sa este înlocuită cu sinteza HbS • Aspect caracteristic: > segmentul inferior alungit al corpului, > cifoza dorsala si lordoza lombara, > cerul "gotic", > frunte proeminentă și craniu "turn", > alungirea semnificativă a membrelor, > dezvoltarea sexuală întârziată • Crizele sunt provocate de boli intercurente, stres, condiții climatice, hipoxie Diagnosticul de laborator > Test de sânge: anemie hiperregenerativă normocromă > În frotiurile de sânge - eritrocite care au suferit "seceră" ireversibilă - eritrocite în formă de seceră, există corpuri Jolly > Test biochimic de sânge: hiperbilirubinemie, Fe seric crescut > Cresterea stabilitatii osmotice a eritrocitelor > Un test simplu pentru prezența HbS este metoda de detectare a globulelor roșii semilună atunci când sunt dezoxigenate sau expuse la agenți reducători (soluție de metabisulfit) Folosind această metodă, este posibilă inducerea "secera" a % din eritrocite atât în anemia cu celule secera, cât și în transportul > Concluzia finală despre apartenența hemoglobinei poate fi făcută în cadrul unui studiu electroforetic Tratament • În cazuri severe, transfuzie de eritrocite spălate • Atribuiți inhibitori ai formării eritrocitelor în formă de seceră - preparate de zinc (zincul reduce numărul de eritrocite care au o formă ireversibilă în formă de seceră, datorită efectului asupra permeabilității membranei), novocaină • Hidroxiureea este utilizată în prezent pentru a crește nivelul hemoglobinei ANEMIE HEMOLITICĂ IMUNĂ Anemiile hemolitice imune - anemiile hemolitice sunt caracterizate prin participarea anticorpilor la deteriorarea și moartea prematură a eritrocitelor din sângele periferic sau a eritrocitelor din măduva osoasă Anemia hemolitică autoimună - producerea de anticorpi împotriva propriilor eritrocite cu o structură antigenică neschimbată Au un curs cronic lung Diagnosticul de laborator • Într-un test de sânge: j anemie, sferocitoză J, J reticulocitoză, J hipergammaglobulinemie, leucocitoza S, S trombocitopenie, J creșterea nivelului VSH • Testul Coombs direct - pozitiv • Nivelurile de complement sanguin sunt adecvate vârstei • Există un efect pozitiv asupra terapiei cu glucocorticoizi Tratament • Hormonoterapie cu steroizi - prednisolon în doză de mg/m • Dacă sunt ineficiente - imunosupresoare: ciclofosfamidă - mg/kg sau azatiaprină - mg/kg Anemia hemolitică heteroimună - producerea de anticorpi are loc la propriile eritrocite cu structură antigenică modificată, mai exact, împotriva unui antigen fixat pe suprafața unui eritrocit (un astfel de antigen poate fi viruși, substanțe medicinale (haptene), diverși factori infecțioși) După îndepărtarea antigenului din organism, o astfel de anemie hemolitică, de regulă, dispare Anemia hemolitică izoimună - anticorpii pătrund în corpul copilului din exterior S În prima variantă a anemiei hemolitice izoimune, se observă hemoliză în boala hemolitică a nou-născutului (anticorpii mamei împotriva antigenelor eritrocitare fetale intră în organismul acestuia prin placentă) J O altă variantă a anemiei hemolitice izoimune apare atunci când transfuzia de eritrocite care sunt incompatibile conform sistemului ABO, Rh sau alte sistem împotriva căruia pacientul are anticorpi care provoacă o reacție hemolitică Anemia hemolitică transimună - anticorpii produși în corpul unei mame care suferă de anemie hemolitică autoimună pătrund în sângele fătului până la antigenul propriu al mamei, care este comun cu antigenul copilului DIAGNOSTICUL DIFERENȚIAL DE ANEMIE HEMOLITICĂ ȘI HEPATITE Simptome: Anemie Hepatită Paloarea pronunțată nr Icter Suc de lamaie Saturat Mărirea ficatului, splina Predomină splina Predomină ficatul Culoarea scaunului Normal Acolic Culoarea urinei Normal Saturat, inchis Anemia Da Număr de reticulocite Norma crescută Nivelul bilirubinei Creștet, din cauza indirectă Creștet, din cauza directă Nivelul transaminazelor Normal Creștet Pigmenți biliari în urină Nu Da ANEMIE APLASTICA Anemia aplastică este o afecțiune patologică în care pancitopenia și scăderea hematopoiezei în măduva osoasă sunt exprimate fără semne de hemoblastoză Procesele patologice prezente la pacienții cu anemie aplastică induc autoreactivitatea sistemului imunitar împotriva țesutului hematopoietic anormal și contribuie la dezvoltarea aplaziei hematopoietice În dezvoltarea anemiei aplastice, este sugerat un mecanism imunitar - anticorpi la celula stem, precum și apoptoză îmbunătățită Factori etiologici ai anemiei aplastice dobândite: I fizic: • Radiații ionizante • Curenți de înaltă frecvență II Chimic: • Substanţe mielotoxice • Medicamente: J antibiotice (levomicetină, tetraciclină, macrolide); DE J sulfonamide, J medicamente antituberculoase, J antimalaric, J antihelmintic, J anticonvulsivante III Infecțios: • Virușii hepatitei A, B, C, gripei, paragripalelor, rubeolei, rujeolei, mononucleozei infecțioase • Bacterii • Ciuperci Manifestari clinice > sindrom anemic (ca în trombocitopenie - tip de sângerare cu pete petehiale); > sindrom necrozant (datorit neutropeniei), > infecții; > absenţa limfadenopatiilor şi a hepatosplenomegaliei Diagnosticul de laborator • La testul de sânge, pancitopenie: > anemie normocromă, hipo- sau regeneratoare, > trombocitopenie, > leucopenie, > neutropenie, > VSH crescut • Mielograma (puncția măduvei osoase): > o scădere bruscă a celularității (mielocariocite), > oprimarea tuturor germenilor hematopoiezei • O trepanobiopsie este absolut necesară pentru a confirma diagnosticul: devastare și semne de înlocuire a măduvei osoase cu țesut adipos în absența manifestărilor sindromului mielodisplazic (SMD) Anemia Fanconi Se procedează cu inhibarea tuturor germenilor hematopoiezei și a malformațiilor congenitale Se moștenește în mod autosomal recesiv Cel mai adesea este diagnosticat la vârsta de - ani Evoluția anemiei Fanconi este cronică, cu remisiuni și exacerbări alternante Manifestari clinice • Malnutriție prenatală (greutate la naștere sub gr ) • Restul vârstei osoase • Anomalii congenitale de dezvoltare: > aplazia și hipoplazia degetului mare, > polidactilie, > sindactilie > microcefalie, > microftalmie, > strabism > malformații cardiace congenitale; • Există o pigmentare brun-bronzică a pielii • Răceli frecvente Diagnosticul de laborator • În testul de sânge - pancitopenie: > anemie hiporegenerativă normocromă, > leucopenie, > trombocitopenie (până la trombocite unice într-un frotiu), > ESR pana la - mm/h; • În măduva osoasă: > numărul de mielocariocite este redus, > există o tendință de creștere a celulelor nucleate sub influența tratamentului Anemia Estren-Dameshek Anemia Estrana-Dameshek este o anemie ereditară cu pancitopenie fără malformații congenitale Apemia clinică și hematologică este similară cu cea a anemiei Fanconi, dar spre deosebire de aceasta din urmă, nu este însoțită de anomalii de dezvoltare Anemia Blackfan-Diamond (anemie parțială a celulelor roșii) Anemia Blackfan-Diamond este o boală în care există o scădere a celulelor eritroide din măduva osoasă; anemie normocromă, hiporegenerativă în absența patologiei germenului mieloid și megacariocitar al măduvei osoase Boala se bazează pe o anomalie a celulelor progenitoare eritroide, un defect al micromediului din măduva osoasă din cauza unor tulburări determinate genetic în diferențierea celulelor stem Diagnosticul de laborator > Anemia este de natura hipo-regenerativa sau regeneratoare (numarul de reticulocite este de - , %) > VSH crescut la mm/h > Numărul de leucocite și trombocite este normal Tratamentul anemiei aplastice ereditare Tratamentul anemiei aplastice ereditare implică terapie de substituție pe tot parcursul vieții cu transfuzii de sânge de eritrocite și mase trombocite, după cum este indicat, cu cursuri intermitente de terapie paliativă ca parte a glucocorticosteroizilor și imunosupresoarelor Tratamentul anemiei aplastice dobândite / Tratament etiotrop: Metodele moderne de terapie sunt transplantul de măduvă osoasă și terapia imunosupresoare (IST); • Anemie usoara - protocol IST Protocolul IST: > Imunoglobulina anti-limfocitara sau anti-timonocitara > Saidimmun (ciclosporină A) > Prednisolon în doză mare (metilprednisolon) - în scopul imunosupresiei > Factori de stimulare a coloniilor (grastim, neupogen, lycomax) - pentru a stimula producerea de celule de germeni granulocitari si eritroizi • Anemie de grad moderat si sever - transplant de maduva osoasa (in prezenta unui donator HLA-histocompatibil) După transplant, primitorului i se prescrie o terapie constând din sandimup (pentru a preveni dezvoltarea bolii de "respingere") și factori de stimulare a coloniilor În absența unui donator, se efectuează terapia imunosupresoare Tratament simptomatic: Respectarea strictă a regimului sanitar Dieta este rațională, în funcție de vârstă Prevenirea pneumoniei pneumocystis (în prezența neutropeniei): medicamente antibacteriene din grupele de peniciline p-lactamice, macrolide, cefalosporine de generația a -a Medicamente antifungice: (Diflucan (Fluconazol)) Corectarea anemiei si trombocitopeniei: transfuzii de sange de masa eritrocitara si trombocitara Odată cu dezvoltarea coagulopatiei de consum, se efectuează o infuzie de plasmă proaspătă congelată dintr-un singur grup Desferal (elimină fierul) ANEMIE POSTHEMORAGICĂ > Ascuțit > cronică Anemia acută posthemoragică (OPA) Se dezvoltă ca urmare a pierderii rapide a unei cantități semnificative de sânge (mai mult de % din volumul sanguin circulant (CBV)) Etiologie Leziuni, sângerări din tractul gastro-intestinal, cu patologii ale hemostazei etc Patogeneza Principalul lucru în perioada acută este volumul pierderii de sânge și discrepanța rezultată între BCC și volumul patului vascular, care poate duce la șoc posthemoragic, care are loc în etape: • centralizarea circulaţiei sanguine; • etapa tranzitorie; • descentralizarea fluxului sanguin; • Terminal Este important de reținut că în prima zi după pierderea acută de sânge, un test de sânge poate fi fără abateri de la normă și numai până la sfârșitul primei zile, după maximum - zile, o scădere a hematocritului, eritrocite și se notează hemoglobina În zilele următoare se remarcă rsticulocitoza, iar anemia feriprivă se dezvoltă pe termen lung Tratament În secția de terapie intensivă, în primul rând, se oprește sângerarea și se efectuează terapia de substituție: perfuzii IV de urgență (înlocuitori de sânge, transfuzii de sânge etc ) După eliminarea hipovolemiei cu scăderea tensiunii arteriale - introducerea dopaminei etc După oprirea anemiei acute posthemoragice, se prescriu preparate cu fier Anemie cronică posthemoragică Etiologie Boli ale tractului gastrointestinal Infestari cu viermi din grupa hemofagelor (violemi, anchilostomasi) Boli hemoragice care conduc la hemoragii recurente Manifestari clinice Simptomele bolii de bază care au dus la anemie cronică posthemoragică și la clinica anemiei cu deficit de fier Tratament Eliminați cauza anemiei cronice posthemoragice Tratamentul anemiei feriprive Graficul structurii logice a temei "Anemia deficitară la copii" Algoritm pentru diagnosticarea anemiei pe baza indicilor eritrocitari MSV - volumul mediu de eritrocite; MCH - conținutul mediu de hemoglobină în eritrocit; RBC este numărul de eritrocite Algoritm diferențial pentru diagnosticarea anemiei în ambulatoriu Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Un copil de luni cu tablou clinic și de laborator de anemie feriprivă de severitate moderată a fost internat în spital S-a nascut prematur cu o greutate de g La hranire artificiala de la luni În ultimele săptămâni, copilul a devenit mult mai palid Specificați medicamentul, care este indicat pentru terapia patogenetică A Acid folic B Vitamina B| C Ferrum-lek D Masa eritrocitară E Prednisolon Sarcina Copilul are luni În ultima lună, nu m-am îngrășat suficient, mi-a scăzut pofta de mâncare, slăbiciunea a crescut, au apărut unghii fragile, piele uscată, manifestări de stomatită apgulară, atrofie a papilelor limbii În testul general de sânge, a fost evidențiată o scădere a nivelului eritrocitelor la , T/l, hemoglobină - la g/l Specificați diagnosticul dvs A Anemia cu deficit de fier B Anemia posthemoragică C Anemia hemolitică D Anemie infecţio-toxică E Anemia hipoplazica Sarcina Băiat , luni, s-a născut prematur la de săptămâni de gestație Perioada neonatală a fost fără evenimente La examinare, se observă o piele palidă La testul de sânge: eh - , T/l, Hb - g/l, CP - , , reticulocite - % o, rezistența osmotică a eritrocitelor - , - , % Precizați cea mai probabilă cauză a anemiei A Deficit de fier B Imaturitatea hematopoiezei C Hemoliza eritrocitelor D Deficit de vitamina B| E Proces infecţios Sarcina Un copil de luni a fost diagnosticat cu anemie cu hematopoieza de tip megaloblastic Precizați tipul de anemie la acest copil A Anemia prin deficit de vitamina Ві -acid folic B Anemia prin deficit de vitamina B C Anemia cu deficit de proteine D Anemia prin deficit de fier E Anemia hemolitică Sarcina O fetiță de ani a dezvoltat dureri la picioare, febră, hemoragii cutanate, letargie La examinare: erupție cutanată hemoragică severă, palidă, pe toată pielea Ganglionii limfatici cervicali, inghinali și axilari măriți sunt palpabili Ficat + , cm, splină + , cm Test de sânge: er - , T/l, Hb - g/l, tromb - g/l, leuk - G/l, p - %, s - %, l - %, m - %, ESR - mm / h, timp de sângerare - minute Indicați studiul pe care copilul trebuie să-l efectueze pentru a clarifica diagnosticul A Coagulograma B Biopsia ganglionului afectat C Studiul funcţiilor adeziv-agregare ale trombocitelor D Puncţia sternului E Ecografia ficatului și splinei Sarcina Un copil de ani, purtător al unei anomalii ereditare a celulelor falciforme a eritrocitelor, a avut pneumonie însoțită de o criză hemolitică și dezvoltarea anemiei Indicați cauza imediată a crizei hemolitice în acest caz A Mutație structurală a genei B Modificarea osmolarității sângelui C Heterozigot pentru HbS D Hipoxie cauzată de pneumonie E Hiperoxia Sarcina O fetiță de ani după ARVI a dezvoltat îngălbenirea pielii și a sclerei pe fondul creșterii paloarei, febrei, letargiei Ficatul este la , cm sub arcul costal, splina la cm La testul de sânge: er - , T / l, Hb - g / l, bilirubină: total - μmol / l, indirect - μmol / l Reacția lui Coombs este directă - pozitivă Curba eritrocitometrică - - , microni - % Specificați diagnosticul dvs A Hepatită virală B Anemia hemolitică dobândită C Ciroza hepatică D Anemia hemolitică microsferocitară ereditară E Sindrom hemolitic-uremic Sarcina Un băiețel de ani a fost internat la clinica de boli infecțioase în stare gravă, cu icter sever, febră și splenomegalie Obiectiv: un craniu de turn, o fantă mongoloidă a ochilor, rămâne în urmă în dezvoltarea fizică În testul de sânge: anemie hipocromă severă, hemoglobină - g/l, eritrocite țintă, nivel crescut de reticulocite Într-un test biochimic de sânge: fier seric - µmol/l, bilirubină indirectă - µmol/l Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Anemia microsferocitară ereditară a lui Minkowski-Chofard B boala Cooley (talasemie) C Anemia cu deficit de B D Anemia prin deficit de fier E boala Daup Sarcina Un copil de ani cu temperatura corporală crescută după ce a luat aspirină are o hemoliză crescută a eritrocitelor Precizați enzima a cărei deficiență congenitală ar putea provoca această hemoliză A Glicerol fosfat dehidrogenază B Glucozo- -fosfataza C Glicogen fosforilaza D Glucozo- -fosfat dehidrogenaza E y-glutaminiltransferaza Sarcina Examinarea unui copil de ani a relevat: temperatură ridicată a corpului, intoxicație, paloarea pielii, elemente hemoragice și necrotice ale unei erupții pe piele și mucoase În testul general de sânge: pancitopenia, agranulocitoza, reticulocitele sunt absente, VSH este crescut semnificativ Specificați diagnosticul dvs A Anemia cu deficit de B B Hemoglobinopatii C Anemia aplastică D Anemia prin deficit de fier E Anemia cu deficit de proteine Răspunsuri corecte CABADDBBDC BOLI HEMORAGICE LA COPII Relevanța subiectului Diateza hemoragică este un grup eterogen de boli cu sângerare crescută din cauza tulburărilor în diferite părți ale hemostazei (coagulare, trombocite, vasculare), răspândite în rândul copiilor de toate grupele de vârstă Conform OMS, în țările europene, frecvența hemofiliei A este de : , hemofiliei B - : băieți nou-născuți, alte coagulopatii ereditare în total - - : , purpura trombocitopenică idiopatică - - , : , : , vasculită hemoragică - , : copii Creșterea acestei patologii în ultimii - ani la sugari și copii mici, în principal din cauza purpurei trombocitopenice idiopatice și a vasculitei hemoragice, este asociată cu o creștere a alergizării populației infantile și a problemelor de mediu Diagnosticul diatezei hemoragice în copilărie este important pentru acordarea de asistență în timp util în cazurile de sângerare, ceea ce poate duce la dezvoltarea complicațiilor severe și a dizabilității Diateza hemoragică este o afecțiune de creștere a sângerării Unește un grup de boli în funcție de simptomul lor principal Principalele cauze ale creșterii sângerării sunt: > Încălcări ale sistemului de coagulare a sângelui > Scăderea numărului sau disfuncția trombocitelor > Deteriorarea peretelui vascular > O combinație a acestor factori Clasificarea diatezei hemoragice / Diateza hemoragică cauzată de o încălcare a legăturii plasmatice a hemostazei: Încălcarea formării tromboplastinei plasmatice: > hemofilie A; > hemofilia B; > hemofilia C Încălcarea formării trombinei: > hipoproconvertinemie; > lipsa factorului X; > formarea afectată a fibrinei; > lipsa factorului XI // Diateza hemoragică cauzată de o încălcare a sistemului megacariocite-trombocite: > purpură trombocitopenică autoimună; > trombastenie; > anemie hipo- și aplastică; > suplimentar: trombocitopenie în boala de radiații, trombocitopenie în leucemie I II Diateza hemoragică cauzată de o încălcare a sistemului vascular: > vasculită hemoragică; > boala Rendu-Osler; > scorbut (hipovitaminoza cronica C); > febră hemoragică; > vasculita hemoragica in endocardita infectioasa, tifoida etc Tipul și severitatea sângerării Tipul și severitatea sângerării, stabilite în timpul examinării, facilitează foarte mult căutarea diagnosticului Există cinci tipuri de sângerare (conform lui Z S Barkagan): Hematom Hemoragii intense dureroase atat la nivelul tesuturilor moi cat si la extremitati, cu o patologie pronuntata a aparatului locomotor; tipic hemofiliei A și B Petehial-spotted (albăstrui) Caracteristic pentru trombocitopenie, trombocitopatie și unele tulburări de coagulare a sângelui (extrem de rare) - hipo- și disfibrinogenemie, deficiență ereditară a factorilor X și II, uneori VII Echimoze-hematom mixt Se caracterizează printr-o combinație de sângerare petechială-pete cu apariția unor hematoame mari separate (retroperitoneale, în peretele intestinal etc ) în absența leziunilor articulațiilor și oaselor (spre deosebire de tipul hematomului) sau cu hemoragii unice la nivelul articulațiilor: vânătăile pot fi extinse și dureroase Acest tip de sângerare se observă cu deficiență severă a factorilor complexului protrombinic și a factorului XIII, boala von Willebrand, DIC, supradozaj de anticoagulante și trombolitice, cu apariția de inhibitori imuni ai factorilor VIII sau IX în sânge Vasculita-tip violet Se caracterizează prin hemoragii sub formă de erupție cutanată sau eritem (pe bază inflamatorie), sunt posibile nefrite și sângerări intestinale; observată în vasculitele infecțioase și imune, ușor de transformat în DIC (diferenția este foarte dificilă) Tip angiomatos Se observă cu tslsangiectazii, angioame, șunturi arteriovenoase; caracterizată prin hemoragii persistente, strict localizate, asociate cu patologia vasculară locală Dintre tulburările ereditare ale hemostazei, cele mai frecvente trombocitopatii (în total), hemofilia A, boala von Willebrand, hemofilia B, iar din forme vasculare - telangiectazie Aceste forme reprezintă mai mult de % din toate formele de sângerare determinate genetic Dintre formele dobândite predomină trombocitopeniile secundare (simptomatice), trombocitopatia, CID, deficitul și inhibarea factorilor complexi de protrombină (patologie hepatică, icter obstructiv, supradozaj cu anticoagulante indirecte) și vasculita hemoragică, precum și tulburările de hemostază asociate cu administrarea de medicamente agregarea trombocitelor și coagularea sângelui (anticoagulante) De reținut că metodele de evaluare obiectivă sunt preliminare, iar metodele de laborator pentru studierea hemostazei vascular-trombocite au cea mai mare valoare diagnostică VASCULITA HEMORAGICĂ (BOALA SCHEINLEIN-GENOCH) Vasculita hemoragică este o boală imunopatologică caracterizată prin vasculită sistemică Etiologie și patogeneză Este posibil ca boala să fie asociată cu următorii factori provocatori: > boli virale transferate; > infecții bacteriene; > vaccinări preventive; > alergie la medicamente; > helmiptoze; > focare de infectie cronica Rolul principal în patogeneză aparține leziunii complexului imun al vaselor, care suferă o inflamație aseptică cu afectare a pereților și tromboză - microtrombovasculită CLASIFICAREA VASCULITELOR HEMORAGICE Forme clinice Gradul de activitate Curs • piele; • articulară; • abdominale; • fulgerător I - minim; II - moderată; III - maxim • acută - până la lună; • subacută - - luni; • recurent - revenirea simptomelor după recuperarea clinică cu intervale clare mai mari de lună; • prelungit - - luni; • cronică - ondulată timp de an cu intervale de lumină mai mici de lună După severitate, forma pielii poate fi ușoară și moderată, articulară - moderată și severă, abdominală și fulminantă - întotdeauna severă Manifestari clinice • Tipul de sângerare (după Barkagan) - vasculitic-violet • Pe piele - elementele petehio-papulare sunt situate simetric cu localizare pe suprafețele extensoare ale membrelor, în jurul articulațiilor mari și a altor zone • Poate exista sângerare intestinală • Testele de rezistență capilară (testul de prindere, testul garoului etc ) sunt negative Diagnosticul de laborator • Numărul de trombocite este normal ( - G/l sau - trombocite la de eritrocite) • Retragerea cheagului de sânge este normală (după de ore - completă) • Durata sângerării conform lui Duke este normală (până la , minute) • Coagulabilitatea sângelui capilar (conform Sukharev) este normală (început - - minute, sfârșit - , minute) • Coagulabilitatea sângelui venos (conform lui Lee-White) este normală ( - minute, maxim - până la minute) • Nu se constată modificări semnificative ale sistemului de coagulare, dar, de regulă, se înregistrează o tendință de hipercoagulabilitate: > Timpul parțial de tromboplastină activat (APTT) scurtat - tendință de hipercoagulare > Niveluri plasmatice crescute ale factorului von Willebrand > Scăderea nivelului de antitrombină • Într-un test clinic de sânge: > leucocitoza, > neutrofilie, > VSH crescut • Creșterea nivelului complexelor imune circulante (CIC) Forme clinice de vasculită hemoragică Forma cutanată - starea pacientului nu este perturbată, există doar o erupție cutanată pe piele (descrisă mai sus), temperatura corpului este de obicei normală Fiecare formă ulterioară repetă simptomele celei anterioare + are propriile sale caracteristici Forma articulară - aceeași erupție pe piele + artrită, sunt afectate articulațiile mari și medii (sinovita alergică): dureri, umflături, atât temperatura locală (de deasupra articulației) cât și generală sunt crescute Artrita dispare în câteva zile fără urmă Forma abdominală - hemoragii pe piele, artrită + crampe dureri abdominale, vărsături, sânge stacojiu în scaun, intoxicație pronunțată, febră Forma fulger - dezvoltarea rapidă a tuturor simptomelor, elementele de pe piele sunt confluente, cu necroză Leziunile cutanate pot fi polimorfe din cauza noilor erupții cutanate În plus, pacienții pot prezenta eritem multimorf sau nodular, angioedem, umflarea mâinilor, picioarelor, picioarelor, pleoapelor, feței Gradele de activitate ale vasculitei hemoragice I Temperatura corpului este normală sau subfebrilă, există o cantitate mică de elemente erupții cutanate pe piele, VSH și numărul de leucocite sunt de obicei normale II Temperatura corpului până la °C, sindrom articular și abdominal, VSH - - mm/oră, leucocitoză - mai mult de G/l III Așa-numita "formă fulger": dezvoltare rapidă rapidă a tuturor simptomelor, erupție cutanată necrotică confluentă O creștere semnificativă a VSH și a leucocitelor Complicațiile vasculitei hemoragice J Invaginare S Glomerulonefrita - afectarea rinichilor cauzate de complexele imune cu IgA Tratament Regim si alimentatie pentru vasculita hemoragica • Repaus la pat până la dispariția definitivă a elementelor hemoragice • Dieta (hipoalergenică): > Pielea și forma articulară - tabelul numărul > Abdominal - tabelul numărul > Glomerulonefrită - tabelul numărul Tratamentul medical al vasculitei hemoragice Enterosorbenti (legarea toxinelor si substantelor biologic active in intestin): enterosgel, epterode etc Agenți antiplachetari: clopoțel (Dipiridamol), trental (Pentoxifilină) (de la - săptămâni până la luni) Antibiotice - în legătură cu o infecție bacteriană sau pe fondul focarelor cronice de infecție Antihistaminice Antiinflamatoare nesteroidiene (AINS) - cu sindrom articular (până la - săptămâni) Anticoagulante: heparină - în forme moderate și severe - de la U/kg pe zi s/c r/d sau picurare intravenoasă pe oră (doza inițială - săptămâni, durata tratamentului de la - săptămâni la - săptămâni) Reduceți doza treptat cu U/kg/zi, fără a reduce numărul de injecții, sub controlul coagulării sângelui Heparine preferate cu greutate moleculară mică - fraxiparină (Nadroparin) (efect de doză mai mică) În formele severe - prednisolon - mg/kg (durata cursului este individuală, adesea scurtă - zile) În caz de ineficiență - crioplasmă (sursă de antitrombină ) În caz de intoxicație - reopoliglucină, soluții de glucoză-sare Cu durere în abdomen - antispastic, observarea chirurgului (amenințare de invaginație) În caz de ineficiență - plasmafereză PURPURA TROMBOCITOPENICĂ IDIOPATICĂ (ITP, BOALA WERLHOF) ITP se caracterizează printr-o deficiență izolată de trombocite și un tip de sângerare microcirculatoare (pstschial-cinfth) Patogeneza Boala este cauzată de distrugerea crescută a trombocitelor din cauza expunerii la autoanticorpi împotriva propriilor trombocite Formele cronice de trombocitopenie autoimună (care durează mai mult de luni), a căror cauză de autoagresivitate nu poate fi identificată, se numesc în mod obișnuit "purpură trombocitopenică idiopatică" Clasificarea ITP Perioada Forma Curent • criză hemoragică; • remisiune clinică; • remisiune hematologică clinică • umed; • uscat • acută - până la luni; • cronice - mai mult de luni: > cu recidive rare; > cu recidive frecvente; > recurent continuu Manifestari clinice > Tipul de sângerare (după Barkagan) - petehial-spotted (microcirculator) > Sindromul hemoragic este reprezentat de hemoragii la nivelul pielii si sangerari Pe piele - hemoragii de diferite dimensiuni (polimorfe), de la peteșii până la echimoze și diverse culori (policrome), întrucât există elemente proaspete și vechi, decolorate > Hemoragiile sunt localizate asimetric > Hemoragiile nu au o localizare preferată Pot exista hemoragii în organele interne, cele mai periculoase - în creier > Se caracterizează prin sângerare de la nivelul mucoaselor: nazală, gastrointestinală, meno- și metroragie (la fetele aflate la pubertate) Sângerare spontană, prelungită > Teste de rezistență capilară - pozitive (deoarece funcția angiotrofică a trombocitelor este afectată) Diagnosticul de laborator > Trombocitele sanguine - reduse Numărul critic Frank este numărul de trombocite sub g/l (cu o scădere a numărului de trombocite sub acest număr, pacientul poate prezenta sângerări spontane severe) > Durata sângerării după Duke - prelungită > Retragerea cheagului de sânge este afectată > Coagulabilitatea sângelui capilar și venos este normală > Pentru a confirma ITP - examenul punctual al măduvei osoase: S hiperplazia unui germen de megacariocite sau conținut normal de megacariocite, J creșterea formelor tinere de megacariocite; > Determinarea anticorpilor antiplachetari Diagnosticul diferențial dintre ITP și trombocitopenia secundară (simptomatică): Manifestări inițiale ale bolii, curs Prezența altor boli Luarea medicamentelor Posibile intoxicații Măduva osoasă punctată - trombocitopenia simptomatică se caracterizează prin afectarea germenului megacariocitar Tratament Cu ITP (purpură umedă) moderată și severă - glucocorticosteroizi (după examenul măduvei osoase!) În formele refractare de ITP - metilprednisolon mg / kg / zi timp de zile, cu o reducere a dozei în timpul săptămânii Imunoglobuline polivalente în/în picurare timp de - zile (imunoglobuline intravenoase (IVIG) "Sandoz") Mai des prescris în cazuri urgente: sângerare care pune viața în pericol, hemoragie cerebrală etc , deoarece la % dintre pacienții cu ITP există o creștere rapidă a numărului trombocite, dar după - săptămâni numărul de trombocite scade, adesea un efect pe termen scurt de la introducerea VIG Medicamente care îmbunătățesc funcția trombocitelor: adroxon, dicinonă (etamsilat), precum și inhibitori de protează, acid aminocaproic (inhibitor de fibrinoliză) Dacă în termen de luni nici un efect (purpură "umedă") - este indicată splenectomia (de preferință copiilor peste ani), după operație - an de terapie cu bicilină Cu ineficacitatea splenectomiei - terapie imunosupresoare: vincristină, ciclofosfamidă (Ciclofosfamidă), cu doze mici de steroizi; ciclosporină mg/kg/zi timp de câteva luni HEMOFILIE Hemofilia este o boală ereditară cauzată de o deficiență sau o anomalie moleculară a unuia dintre procoagulantele care sunt implicate în activarea căii intrinseci de coagulare a sângelui > Hemofilia A - deficit de factor VIP ( %) > Hemofilie B - deficit de factor IX ( %) > Hemofilie C - deficit de factor XI ( %) Frecvența hemofiliei este de la de nou-născuți În funcție de nivelul factorului deficitar, există: • boală severă (nivel de factor mai mic de %); • severitate moderată (nivel de factor - %); • uşoară (nivel de factor peste %) Hemofilia A Etiopatogenie • Cauza hemofiliei A este o deficiență a factorului VIP, care se găsește în plasma sanguină Gena hemofiliei A este localizată pe cromozomul X, deci se transmite de la un om bolnav la toate fiicele sale La femeile purtătoare ale genei defecte, jumătate dintre fii pot suferi de hemofilie • Geneza ereditară în hemofilia A este stabilită în - % din cazuri SCHEMA DE MOȘTENIRE A GENEI MUTANTE ÎN HEMOFILIE Greutatea fiicei Toți fiii purtătorii sunt sănătoși gena hemofiliei Tatăl este hemofil Variante ale moștenirii cromozomilor sexuali O femeie are doi bărbați genital sunt două sexuale cromozomi (XX) cromozomi (XY) Manifestari clinice > Tipul de sângerare - hematom > Sângerarea crescută apare încă din primele luni de viață ale unui copil Pot fi hemoragii subcutanate cauzate de vânătăi, tăieturi, diverse intervenții Pot exista hemoragii profunde, sângerări în timpul pierderii dinților de lapte > Conducand in tabloul clinic sunt hemoragiile la nivelul articulatiilor mari (hemartroza), asociate de obicei cu traumatisme minore, neadecvate marimii hemoragiei > Hemartrozele sunt urmate de modificări inflamatorii secundare la nivelul articulațiilor, apar contracturi și anchiloze Articulațiile genunchiului și gleznelor sunt cel mai frecvent afectate Hematoamele masive intermusculare, subfasciale, retroperitoneale, hematuria sunt periculoase > Severitatea sângerării depinde de gradul de deficit de factor VIII În mod normal, conținutul său este de la la %: • cu scăderea indicatorului la - % se observă doar o tendință de creștere a sângerării în cazul leziunilor majore; • la un nivel de factor de până la %, apar sângerări severe în timpul leziunilor și intervențiilor chirurgicale; • dacă variază de la la %, apar diverse hemoragii, inclusiv la nivelul articulațiilor, sângerări post-traumatice, inadecvate traumatismei, de lungă durată, întârziate în timp (după ore, deoarece hemostaza secundară este afectată în hemofilie); • în absența completă a factorului VIII se dezvoltă o formă severă de hemofilie, manifestată prin hemoragii spontane, sângerări și dezvoltarea hemartrozelor Hemofilia B (boala de Crăciun) Etiopatogenie Hemofilia B (boala de Crăciun) este cauzată de o deficiență a componentei plasmatice a tromboplastinei, factorul IX Ca și hemofilia A, hemofilia B este moștenită ca tip recesiv, legat de sex (gena este localizată pe cromozomul X) Manifestari clinice După manifestările sale clinice, acest tip de hemofilie nu se distinge de hemofilia A Hemofilia C Etiopatogenie Hemofilia C se dezvoltă cu un deficit de factor XI, precursorul plasmatic al tromboplastinei (factor Rosenthal) Se moștenește autosomal, așa că ambele sexe se îmbolnăvesc cu aceeași frecvență Manifestari clinice Există manifestări latente și pronunțate ale deficitului de factor XI În forma latentă, sângerarea apare cu leziuni și intervenții chirurgicale În formele severe ale bolii, pot fi observate sângerări spontane moderate, vânătăi ușoare, sângerări nazale și sângerări abundente în timpul leziunilor și intervențiilor chirurgicale și, ocazional, hematoame subcutanate și musculare VOLUM OBLIGATORIU AL STUDIILOR DE LABORATOR ÎN TIMPUL EXAMENULUI PRIMAR A UNUI PACIENTUL CU BOLĂ HEMORAGICĂ Teste pentru a caracteriza legătura plasma-coagulare a hemostazei Teste pentru a caracteriza legătura vascular-trombocitară a hemostazei • Timpul de coagulare a sângelui venos • Rezistența peretelui vascular • Timpul de recalcifiere plasmatica • Numarul trombocitelor • Timpul parțial de tromboplastină activat (APTT/APTT) • Durata sângerării • Timp de protrombină cu un pas (indice de protrombină) • Retracția cheagului de sânge • Timpul de trombină • Concentrația de fibrinogen • Solubilitatea cheagului de fibrină Teci în uree (activitatea factorului XIII) • Determinarea nivelului factorului în sânge! Tratament Terapia de substituție este o înlocuire adecvată a factorului de coagulare lipsă pentru a preveni sau opri sângerarea În cazul sângerării, principiul principal este inițierea timpurie a terapiei transfuzionale Terapiile de substituție includ: • Terapia principală este concentratul de factor uman VIP - Immunat , , UI, concentrat de factor IX uman - Immunin , , UI obţinut din pool-ul de plasmă (porţii de la un număr mare de donatori) Dezavantaje - reactogenitate ridicată, risc de transmitere a infecțiilor • Plasmă proaspătă congelată (FFP care conține factori VIII și IX ( UI în ml) Minus - povara volumului intravascular suplimentar • Crioprecipitat (aproximativ UI într-o porție) - folosit rar, deoarece o ușoară concentrație de factor VIII • Concentratul de factor VPa (eptacog-alfa activat (Novoseven)) poate fi utilizat în formele inhibitoare ale hemofiliei, corectează tulburările, inclusiv mecanismele de bypass ale hemostazei Farmacodinamică, factorul VIII în combinație cu factorul IX activează factorul X, care favorizează tranziția protrombinei la trombină și formarea unui cheag de fibrină Frecvența de administrare a factorilor antihemofili: Concentrat de factor VIII - injectat la fiecare ore Concentrat de factor IX - administrat dată pe zi sau dată în zile Concentrat factor XI - administrat dată în zile Doza de factor VIII administrată se calculează după formula: X=M*L* , - în formă severă; X=M*(LP)* , - cu forme moderate si usoare Doza de factor IX administrată se calculează după formula: X=M*L* , sau X=M*(LP)* , , unde X - doza de factor de coagulare a sângelui pentru o singură injecție (ED); M - greutatea corporală a copilului (kg); L - % nivelul de factor dorit în plasmă; P este nivelul inițial al factorului la pacient înainte de administrarea medicamentului În același timp, trebuie avut în vedere faptul că U din factorul VIII introdus/kg greutate corporală crește conținutul de factor în sânge cu , - %, iar U de factor IX - cu , %> • Terapia topică urmărește să minimizeze daunele și durerea și să promoveze vindecarea Cu sângerări externe din cauza inciziilor, eroziunilor și leziunilor pielii și mucoaselor, presiunea ușoară (fără bandaje circulare de presiune!) Cu medicamente hemostatice (hemofobină, burete hemostatic etc ) și gheață, sutura poate fi eficientă Este necesar să îndepărtați cu atenție cheagurile, dinții de lapte slăbiți care interferează cu vindecarea • În tratamentul hemartrozelor, hematoamelor intramusculare, imobilizării, o poziţie ridicată a membrului afectat este de mare importanţă Puncția articulației cu aspirarea sângelui care curge se efectuează numai după introducerea factorilor de coagulare • Sângerările gastro-intestinale sunt rareori spontane și reprezintă o indicație pentru o examinare suplimentară pentru a identifica sursa sângerării • Aplicati medicamente antipiretice care nu contin aspirina (paracetamol etc ) • Controlul nivelului eritrocitelor, Hb - tratamentul în timp util al anemiei posthemoragice NIVEL NECESAR AL FACTORILOR VIN/IX PENTRU A PREVENI SÂNGERAREA Tipul de sângerare/hemoragie Nivelul dorit de factor VPI/IX Mod de administrare a medicamentului Hemartroză, hematom, epistaxis, hematurie - % În primele zile: la fiecare ore (hemofilia A), la fiecare ore (hemofilia B), apoi la fiecare de ore până când sângerarea se oprește și durerea dispare Dintele de extracție /?^ f - % Cu de minute înainte de manipulare, apoi: la fiecare ore (hemofilia A), la fiecare ore (hemofilia B) până la vindecarea completă a plăgii Hematom retroperitoneal, sângerare din tractul gastrointestinal - % În primele zile: la fiecare ore (hemofilie A), la fiecare ore (hemofilie B), apoi terapie de întreținere la fiecare de ore timp de zile Spitalizarea într-un spital Hemoragii la nivelul măduvei spinării și creierului Alte hemoragii care pun viața în pericol - % La fiecare ore (hemofilie A), la fiecare ore (hemofilie B) până la încetarea sângerării, apoi terapie de întreținere la fiecare de ore timp de zile Spitalizarea urgentă este obligatorie! Apariția inhibitorilor factorilor de coagulare VI și IX este una dintre complicațiile severe ale terapiei de substituție la pacienții cu hemofilie Sub acțiunea inhibitorilor, factorul VIII exogen își pierde rapid activitatea procoagulantă, stimulează producția suplimentară de anticorpi - titrul și activitatea inhibitorului în sânge cresc Sângerarea devine incontrolabilă Anticorpii la factorul VI sunt observați mai des (până la %) decât la factorul IX ( - %) și apar în copilărie (de obicei - ani) Pentru tratamentul hemofiliei complicate de inhibitori, se folosesc medicamente "shunt": • eptacog-alfa activat; • complex de coagulare anti-inhibitor (factorii II, VII, IX, X); • se poate folosi plasmafereza, desmopresina Posibilitățile terapiei genice pentru hemofilie (tehnologia de transfer de gene vectoriale) au fost demonstrate într-un model de deficiență de factor VIII la animale de experiment Prevenirea • Planificarea familială - determinarea purtării unei gene mutante (fenotipic - după nivelul factorului VIII din sânge; genotipic - detectarea unei gene defecte în laboratoarele de genetică moleculară) • Diagnosticul prenatal - biopsie vilozități coriale la săptămâni de gestație sau probă de lichid amniotic pentru analiza ADN; rar - aspirarea sângelui fetal în săptămâna - • Asigurați pacientului condiții care ar minimiza posibilele răni • Dacă este posibil, introducerea precoce a factorului de coagulare după accidentare (la domiciliu) • În viitor - alegerea corectă a profesiei (fără efort fizic) • Nu prescrie medicamente antiagregative cu mecanism de acțiune (AINS, etc ); • Medicamentele nu se administrează niciodată IM, SC, IV sau numai oral\ DIAGNOSTICUL DIFERENȚIAL AL DIATEZEI HEMORAGICE Parametri Vasculita hemoragică ITP Hemofilie A Tipul de sângerare Purpuriu vasculitic Hematom petehial cu pete Erupție hemoragică Hemoragică papulară, pe suprafețele extensoare ale membrelor, articulațiilor, feselor, Echimoze simetrice, peteșii; policrome, polimorfe, fără localizare caracteristică, asimetrice Hematoame: hemoragii profunde, pot fi mari, asimetrice Sângerare Poate fi intestinală Mucoasă, spontană Posttraumatică, întârziată Hemartrozele Hc sunt caracteristice Hc sunt caracteristice Caracteristice Simptome endoteliale Negativ Pozitiv Negativ Implicarea altor organe Articulații, tract gastrointestinal, rinichi Hc Articulații tipice Fenomene de intoxicare Caracteristic Hc caracteristic Hc caracteristic INDICATORI DE LABORATOR ÎN DIATEZA HEMORAGICĂ Indicatori Vasculită hemoragică etc Hemofilie A Normă trombocitelor Normă scăzută Durata sângerării conform normei Duke Extended Norm Retracția cheagului de sânge Normal Încălcat Normal Coagularea sângelui conform Sukharev, Lee-White Norm Norm Extended Nivelul factorului VIII Normă Normă Scăzută Antitrombina III a scăzut normal normal Graficul structurii logice a temei "Boli hemoragice la copii" Algoritm de diagnostic pentru sindromul hemoragic la copii Trombocitopatii Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Un băiețel de ani are sângerări de la mucoasa bucală și de la buza inferioară după o cădere În sânge, nivelul globulinei antihemofile este de % Bunicul matern suferă de hemofilie Indicați defectul a cărui legătură de hemostază a contribuit la sângerare A Mixt B Vascular C Trombocite D Plasma E - Sarcina După ARVI, o fetiță de ani a dezvoltat sângerări nazale și o erupție cutanată polimorfă (peteșii și echimoze), policromă asimetrică pe trunchi și extremități Ganglionii limfatici nu sunt măriți Patologia din tractul gastrointestinal nu a fost dezvăluită Test de sânge: eritrocite - , T/l, Hb - g/l, leucocite - , G/l, timpul de coagulare a sângelui conform Lee-White - minute, timpul de sângerare conform Duke - minute, cantitatea de trombocite - g /l Test de garou pozitiv - peteșii Specificați diagnosticul dvs A Purpura trombocitopenică B Vasculita hemoragică C Hemofilie D boala Willebrand E DIC - sindrom Sarcina Un copil de ani care suferă de hemofilie B a dezvoltat hemartroză pronunțată a articulației genunchiului drept, hematurie macroscopică după o cădere în timpul mersului Precizați metoda principală de terapie pentru acest copil A Dicynon B Transfuzie de plasmă proaspătă congelată C Immunin D Transfuzie RBC E Medicamente antiinflamatoare nesteroidiene Sarcina După vaccinare, un copil de ani a dezvoltat o erupție petechială pe piele, epistaxis, hemoragii în zonele periorbitale Nu s-au găsit alte modificări patologice Date de laborator: leucocite - G/l, Hb - PO g/l, trombocite - G/l Precizați cauza sindromului hemoragic la acest copil A Vasculita hemoragică B Purpura trombocitopenică imună C Leucemie acută D Lupus eritematos sistemic E DIC Sarcina Un copil de ani a fost examinat în clinică pentru sindrom hemoragic Purpura trombocitopenică a fost diagnosticată În testul de sânge: eritrocite - , T/l, Hb - g/l, trombocite - g/l Specificați medicamentul care trebuie utilizat în tratamentul acestui copil A Crioprecipitat B Vikasol C Adroxon D Indometacin E Pregătirea PPSB Sarcina Un băiețel de ani are sângerare prelungită de la o rană la tibie La examinare: erupție cutanată hemoragică asimetrică cu pete petehiale Se suspectează boala lui Werlhof Indicați studiul care este prioritar pentru confirmarea diagnosticului A Coagulograma B Determinarea timpului de coagulare a sângelui C Puncţia sternului D Numărul de trombocite E Hemoleucograma completă Sarcina Un copil de ani cu amigdalita cronica a avut amigdalita foliculara acum saptamani In urma cu zile a avut dureri la nivelul articulatiilor, temperatura corpului a urcat la , °C, iar cu o zi inainte, dureri abdominale unite, pe suprafetele extensoare ale extremitatilor a aparut o eruptie papulo-hemoragica simetrica Copilul a fost trimis la spital Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Hemofilie B boala Werlhof C Trombastenia Glanzman D Reumatism E Vasculita hemoragică Sarcina Un copil de ani are sângerări nazale frecvente și există elemente ale unei erupții cutanate policrome asimetrice pe piele Durata sângerării conform lui Duke este de minute Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Anemia hipoplazica B Vasculita hemoragică C Hemofilie D Purpura trombocitopenică E Talasemia Sarcina Un băiețel de ani a fost internat în clinică cu plângeri de erupție petechială hemoragică pe pielea extremităților, pe fese, peste articulații, dureri la nivelul articulațiilor Vasculita hemoragică a fost diagnosticată Precizați cele mai probabile modificări ale parametrilor sângelui de laborator la acest copil A Leucocitoza B Trombocitopenie C Reticulocitoza D Creșterea timpului de sângerare E Creșterea timpului de coagulare a sângelui Sarcina După vaccinarea profilactică, un băiețel de luni a avut sângerare prelungită de la locul injectării, după care s-a format un hematom intramuscular Examinarea copilului a relevat o scădere semnificativă a consumului de protrombină și o încetinire pronunțată a timpului de tromboplastină parțială activată Vă rugăm să indicați dvs diagnostic A Hemofilie B boala Werlhof C boala Henoch-Schonlein D Boala hemoragică a nou-născutului E Afibrinogenemie congenitală Răspunsuri corecte D A C B C D E D A A HEMOBLASTOZA LA COPII Relevanța subiectului Tumorile maligne ale sistemelor hematopoietic și limfatic reprezintă una dintre cele mai importante probleme ale medicinei moderne datorită unei tendințe clare de creștere a incidenței leucemiei și limfoamelor atât la populația adultă, cât și la cea infantilă Leucemia ocupă primul loc printre neoplasmele maligne la copii Incidența leucemiei în Europa este de , - , cazuri la de copii Relevanța subiectului se datorează și faptului că, în ciuda progreselor semnificative în tratamentul acestor boli, măsurile terapeutice trebuie îmbunătățite în continuare LEUCOZA Leucemia - o tumoare malignă care provine din celulele hematopoietice, reprezintă / din morbiditatea oncologică la copii Leucemia acută (LA) este o proliferare celulară necontrolată în stadiile incipiente ale maturizării: substratul tumoral este reprezentat de celule imature - blaşti, diagnosticate atunci când în măduva osoasă sunt > % celule blastice Incidența este de - la de copii sub ani Incidența maximă este de , - ani (incidența la această grupă de vârstă este de ori mai mare decât incidența la alte grupe de vârstă) Etiologie Etiologia OL nu a fost stabilită Se crede că oncogenele (genele celulare) sunt transmise vertical antenatal, sunt într-o stare inactivă, deoarece sunt suprimate de represori celulari Sub influența influențelor nefavorabile, oncogenele sunt activate și începe reproducerea necontrolată a celulei hematopoietice, care și-a pierdut capacitatea de diferențiere Factori asociați cu riscul de leucemie • Rolul etiologic al radiațiilor ionizante în dezvoltarea leucemiei a fost confirmat în mod convingător de tragedia de la Hiroshima și Nagasaki După explozia bombei atomice, locuitorii acestor orașe dezvoltă leucemie de ori mai des decât locuitorii din alte părți ale Japoniei • Expunerea la câmpuri electromagnetice • Produse chimice (benzen), pesticide • Substanţe endogene: produse metabolice ale triptofanului • Terapie citostatică și cu raze X • Factori virali - retrovirusuri • Mutații genetice • Imunodeficiențe congenitale și dobândite • Stări hipo-și aplastice • Predispoziție genetică (copii cu sindrom Down, gemeni identici) Patogeneza Principalele legături ale patogenezei: > Modificări în sinteza ADN-ului celular > Încălcarea diferențierii lor > Scăparea de sub control a factorilor de reglementare Teoria ploșniței general acceptată a hemoblastozelor: toate celulele leucemice sunt o clonă - descendenții unei celule părinte mutante Teoria ploșniței consideră boala ca urmare a proliferării unei clone necontrolate de celule care și-au pierdut capacitatea de diferențiere și maturizare, înlocuind treptat alte linii hematopoietice La oamenii sănătoși, celula mutantă este eliminată datorită mecanismelor sistemului imunitar, care reacționează la aceste celule ca și cum ar fi străine Prin urmare, dezvoltarea leucemiei este posibilă cu o combinație nefavorabilă de expunere la factori mutageni și slăbirea mecanismelor imunitare Clona leucemică este formată din fracții: proliferativă și "latente" - formată din celule în faza de repaus (G () - faza ciclului mitotic) Fracția "latente" reface periodic populația în proliferare, începând și ea să se dividă activ Pentru apariția manifestărilor clinice ale leucemiei, este necesar ca clona să fie de aproximativ ІО celule; perioada minimă pentru formarea unui astfel de număr de celule este de an, cea maximă - ani, în medie - , ani Incidența maximă la copii este, de asemenea, de , ani, adică, aparent, mecanismul de declanșare al leukogenezei a acționat în perioada perinatală Modificările citogenetice sunt adesea găsite în celulele blastice: • set aneuploid de cromozomi: > hiperploid (semn de prognostic bun), > hipoploid; • detectarea translocaţiilor (semn prognostic slab pentru răspunsul la terapie) : , : , : etc Clonele de celule cu anomalii cromozomiale nu sunt detectate în timpul remisiunii și reapar în timpul recidivei bolii Patomorfologie Leucemia se bazează pe un proces tumoral hiperplazic în țesutul hematopoietic cu focare de metaplazie leucemică în diferite organe și sisteme Cel mai adesea, patologia hematopoiezei apare acolo unde a existat în perioada embrionară: în splină, ganglioni limfatici și ficat Substratul morfologic în AL la diferiți pacienți este eterogen Clasificare Se face distincția între leucemia acută și cea cronică după morfologia celulelor tumorale și nu după durata bolii Grupa OL este unită printr-o caracteristică morfologică comună: substratul tumoral este reprezentat de celule imature - blasti Clasificarea OL se bazează pe semnele de apartenență a celulelor tumorale la germeni de hematopoieză, care este determinată prin metoda citochimică Pentru determinarea histogenezei celulelor tumorale se folosește o metodă imunologică care detectează celulele antigene (clustere de diferențiere - CD) pe membrana citoplasmatică, indicând originea celulei și gradul ei de maturitate Clasificare modernă FAB (franco-american-britanic) OL • Leucemii limfoblastice acute: > L - leucemie limfoblastică acută cu o microformă de blaști > L - leucemie limfoblastică acută cu forme eterogene explozii > L - leucemie limfoblastică acută cu burkitt-like explozii • Leucemie acută non-limfoblastică (mieloidă): > MO - o variantă de leucemie cu celule blastice cel mai puțin diferențiate > M - leucemie mieloidă fără semne de maturare a celulelor blastice > M - leucemie mieloidă cu semne de maturare a celulelor blastice > M - leucemie promielocitară cu hipergranulare > M - leucemie mielomonocitară > M - leucemie monoblastică (monocitară) > M a - leucemie nediferentiata (mai mult de % sunt celule de tip monoblast) > M b - leucemie cu semne de diferențiere a celulelor monocitare (mai puțin de % din monoblaste, alte celule sunt promonocite și monocite) > Mb - cu diferentiere eritrocitara - eritroleucemie > M - leucemie megacarioblastică Sunt perioade: • Inițială • Extins • Remisie • Recidiva Manifestari clinice Se poate observa polimorfismul manifestărilor clinice În centrul clinicii: o trăsătură caracteristică a progresiei tumorii este suprimarea hematopoiezei normale (adică inhibarea eritrombotică și grapulocitopoiezei), care determină modificările corespunzătoare detectate în sângele periferic Cele mai frecvente manifestări ale leucemiei acute: • Sindrom de intoxicație: > slăbiciune > oboseala, > febră de grad scăzut până la mare • Sindrom proliferativ (hiperplazic): > mărirea generalizată a ganglionilor limfatici (solide, nedureroase, neaderente la țesutul înconjurător), > hspatosplenomegalie, > Se remarcă uneori sindromul Mikulich: o creștere simetrică a glandelor lacrimale și salivare (datorită infiltrației leucemice), ca urmare, pacienții seamănă cu pacienții cu oreion • Sindrom hemoragic (asociat cu trombocitopenie): > hemoragii cutanate, > sangerari nazale > sângerări ale gingiilor etc • Sindrom anemic (asociat cu inhibarea germenului eritroid): > paloare a pielii și a mucoaselor, > tulburări cardiovasculare: J tahicardie, J surditatea zgomotelor cardiace, J suflu cardiac funcţional • Complicaţiile infecţioase sunt asociate cu scăderea numărului de granulocite mature (neutropenie) • Sindrom osteoarticular: > dureri osoase (osalgie), > dureri articulare (artralgie) Asociat cu afectarea specifică a oaselor: de la osteoporoză până la modificări distructive ale țesutului osos - brevispondylia ("vertebre de pește"), reacții periostale (detectate prin raze X) • Posibile leziuni ale sistemului nervos central (neuroleucemie): > greață, > vărsături > tulburări de conștiență, >lezarea nervilor cranieni > pareza, > convulsii Se dezvoltă ca urmare a metastazelor celulelor blastice în sistemul nervos, datorită faptului că medicamentele pentru chimioterapie nu penetrează bariera hemato-encefalică Manifestările clinice atipice ale OL includ: • apariția ganglionilor subcutanați (leucemide), • afectarea testiculelor la băieți (infiltrație leucemică), • gingivita pana la necroza ulcerativa, • implicarea în procesul ganglionilor limfatici intratoracici, timusului, țesutului pulmonar Diagnosticul de laborator I Sângele periferic dezvăluie: • anemie, • trombocitopenie, • celule blastice, • numărul de leucocite este variabil (leucopenie, leucocitoză), • neutropenie, • creşterea VSH • Un criteriu de diagnostic caracteristic este "insuficiență leucemică, gaping" (hiatus leucaemicus) - absența formelor intermediare între celulele blastice și cele mature II În mielogramă (punctată măduvă osoasă): • prezența celulelor blastice mai mult de %, • inhibarea eritro- și trombopoiezei Diagnosticul de leucemie acută fără mielogramă nu este legitim! III Identificarea variantelor OL se realizează folosind markeri citochimici Reacția la glicogen (reacție CHIC, granulară) este patognomonică pentru leucemia limfoblastică acută REACȚII CITOCHIMICE CARACTERISTICE PENTRU LEUCEMIA ACUTĂ AB MP > SBB> SAE ANB PAS AP L - - - -/+ +B -/+ L - - - -/+ +A -/ - L - - - -/+ - + M + + -/+ -/+ -/+ +/- M - - +/- -/+ + +/- M + + + -/+ + +/- M + + +/- + + + M -/+ -/+ -/+ + - + MPO - mieloperoxidază SBB - Sudan negru PAS - acid Schiff periodic (reacție la glicogen) CAE - cloracetat esterază ANB - alfa naftil butirat esterază AP - fosfatază acidă IV Se arată că o puncție lombară diagnostică examinează lichidul cefalorahidian pentru prezența celulelor leucemice (și analiza lor genetică citomoleculară), precum și detectarea hipertensiunii lichidului cefalorahidian, a pleocitozei și a conținutului crescut de proteine Tratament Tipuri de terapie: • Chimioterapia • Terapie biologică • Grinda • Transplant de măduvă osoasă La efectuarea tratamentului indus intensiv, semnificația prognostică este determinarea variantei bolii pe baza studiilor morfo-citochimice și imunocitologice ale celulelor blastice, prezența anomaliilor citogenetice și evaluarea răspunsului la terapie Tratamentul se efectuează cu respectarea strictă a anumitor scheme (protocoale) Există un număr mare de protocoale de tratament pentru leucemie, dar cele mai multe dintre ele au componente principale: • Inducerea remisiunii (intensificare în perioada acută) • Consolidare (consolidare a remiterii primite) • Prevenirea neuroleucemiei • Îngrijire de sprijin Alegerea medicamentelor și secvența acestora, dozele și momentul de utilizare depind de tipul de leucemie și de grupul de risc prestabilit (standard, mediu, ridicat) Cel mai adesea, în tratamentul leucemiei limfoblastice acute, se utilizează un protocol dezvoltat de hematologi din Germania și Austria (ALL-BFM ) În scopul inducției, se folosește protocolul , pentru consolidare - protocolul M (doză de metotrexat până la g pe m timp de de ore, reinductie - protocolul II, III, apoi terapia de întreținere cu medicamente orale ( -mercaptopurină, metotrexat) Se efectuează) Pentru prevenirea neuroleucemiei (în perioada de inducție), medicamentele de chimioterapie (metotrexat, citosar (Cytarabine)) se administrează intratecal Apoi se efectuează profilaxia radiațiilor în zona creierului (până la Gy) Perioada totală de chimioterapie de primă linie este de ani SEMNE PROGNOSTICE DE LEUCOZA ACUTA LA COPII Factorul de predicție Standard ridicat Perioada de la debut până la diagnostic luni Vârsta pacientului - ani Până la ani și peste ani Mărirea ganglionilor limfatici periferici cm Mărirea ficatului cm Splina mărită cm Implicarea SNC Nu Da Leucocitoză Până la , * '/l Peste , * % Hemoglobina g/l Trombocite , * % Norma de imunoglobuline a scăzut Morfologia blastelor conform FAB-clasificare L L , L Imunologia celulelor blastice celulele B Date citochimice: fosfatază acidă Negativ Pozitiv CHIC-reacție Pozitiv Negativ Începe faza Gewicht = kg Gr /te = cm K rperoberflache = m PRED apa mg/m /zi = | | mg ALL-BFM : Protokoll I (PRED) (Bitte Applflcationsdaten, Dosis [vetl Reduktionen] und Komplikationen enintragen) Datam Start Volldoza clinica (Stempel) VCR iv , mg/m /d=| l | mg (max mg/DE) * -' ' ' DNRp/flh) mg/m /d = l J l> I mg ASP pi ( h) E/m /d = IIIIIIE (E coli-MEDAC/KYOWA) (Bei allergischen Raktionen s Kar ) Gewicht = kg Gtâfle = Korperoberflăche = cm m OS I și s I- CPM pi ( h) mg/m /d = (+MESNA) ,IL L mg ARA-C iv mg/m /zi = | IIImg -MP po ( d) mg/m /zi = | II l I mg MTX i th = eu I mg Doza n Alten masa eritrocitară (cu apemie), > trombocitopenie (cu trombocitopenie), > crioplasmă (cu hipocoagulare) • Prevenirea hiperuricemiei (alopurinol) • Administrarea profilactică de antibiotice cu spectru larg (cu leucopenie, neutropenie) • Medicamente antimicotice (după indicaţii) • Medicamente antivirale • Prevenirea pneumoniei pneumocystis • Hepatoprotectoare • Medicamente cardiotrope • Terapie prin perfuzie, plasmafereză (după indicaţii), etc Complicații posibile: • dezvoltă adesea o boală citostatică - o oprimare generală a hematopoiezei, • enterita citostatica, • colita, • hepatită, • pneumonie, • afectarea rinichilor Monitorizarea răspunsului la tratament se realizează prin evaluare J manifestări clinice, J sânge periferic, mielograme J, J lichior în dinamică Odată cu eliminarea tuturor manifestărilor bolilor și prezența celulelor blastice G/l cu trecere la mieloblaste, • promielocitele, mielocitele predomină în formula leucocitară, dar există mieloblaste (aproximativ %), metamielocite, forme înjunghiate și segmentate (adică nu există insuficiență leucemică), • asociere eozinofil-bazofilă (creștere moderată a numărului de eozinofile și bazofile), • numărul de trombocite este normal sau crescut, • VSH accelerat Reacția mielocitară este exprimată și în măduva osoasă La % dintre pacienți, un cromozom suplimentar este detectat în grupul celei de-a -a perechi (cromozom Philadelphia - cromozom Ph) Când materialul este translocat între cromozomii și , o proto-oncogenă este transferată Se crede că această genă bcr/abl duce la o activitate crescută a enzimei tirozin kinazei, care stimulează clona tumorală Nivelul hemoglobinei fetale este în limitele normale În ambele forme de leucemie mieloidă cronică, conținutul de vitamina Ві crește semnificativ în sânge CRITERII DE DIAGNOSTIC PENTRU FORME ADULTE ȘI JUVENILE DE MIELOLUCEMIE CRONICĂ Semne Forma adultă Forma juvenilă Vârsta > ani G/L °C timp de zile sau stare subfebrilă prelungită), • transpirații nocturne, • scăderea greutății corporale cu mai mult de % într-o perioadă scurtă de timp, • prurit generalizat Absența acestor simptome în diagnostic este indicată de litera "A", prezența - "B" Diagnosticul de laborator Hemograma este adesea neinformativă; poate fi remarcat: • leucocitoză neutrofilă, • limfopenie, eozinofilie, VSH crescut Activitatea biologică a procesului în HL este judecată de următorii indicatori (în acest caz, valorile indicate sunt considerate patologice): • ESR (> mm/h), • leucocitoză (> * /l), • nivel crescut de fibrinogen (> g/l), • creșterea conținutului de a -globuline (> %), • creșterea nivelului de haptoglobină (> , g/l), • creșterea nivelului de ceruloplasmină (> de unități), • scăderea conținutului de albumină ( : ) sau un test intravenos cu alergen de ornitoză Mononucleoza infecțioasă apare cu o creștere predominantă a ganglionilor limfatici cervicali (în special cervicali posteriori) Ele cresc simetric pe ambele părți, elastice, mobile, dureroase Spre deosebire de HL, mononucleoza infecțioasă debutează acut: sunt caracteristice febră mare, amigdalita și sindromul hepatolienal În testul de sânge, pe lângă leucocitoză și creșterea VSH, sunt detectate limfocitoză și monocitoză, ceea ce nu este tipic pentru HL Prezența celulelor mononucleare atipice în testul de sânge este patognomonică Procesul tuberculos, ca și HL, afectează adesea grupul cervical de ganglioni limfatici Limfadenita tuberculoasă se caracterizează prin densă, aderă la țesuturile înconjurătoare, se observă adesea ganglioni limfatici dureroși cu infiltrare perifocală, formarea de fistule și cicatrici În diagnostic, contactul cu un pacient cu tuberculoză, testele la tuberculină și examinarea cu raze X a organelor toracice sunt importante Atunci când se face un diagnostic diferențial al limfadenopatiei, este necesar să fi conștient de posibilitatea unui proces malign HL trebuie suspectată în limfadenopatie persistentă inexplicabilă sau mărirea locală prelungită a ganglionilor limfatici, dacă o anamneză atentă și un examen fizic nu evidențiază semne ale unui proces inflamator care ar putea duce la ganglionii limfatici măriți În acest caz, sunt indicate examinări suplimentare (hemoleucograma completă, studii biochimice, radiografie toracică, reacția Mantoux cu TU etc ) cu o soluție la problema unei biopsii a ganglionului limfatic Tratament În prezent, tratamentul copiilor cu LH se realizează conform protocoalelor DAL-HD- Indiferent de stadiul bolii, tratamentul începe cu polichimioterapia și se termină cu radioterapie TRATAMENT HL CONFORM PROTOCOALE DAL-HD- Doza de zi citostatică SCHEMA OPRA Adriamicină , mg/m , IV, min Vincristină (Onkovin) , , , mg/m , IV, bolus Procarbazină de la la mg/m, în/in, oral, în - doze Prednisolon până la mg/m , IV, oral, în doze divizate SCHEMA CORR Ciclofosfamidă , mg/m , IV Vincristină , , mg/m, IV Procarbazină de la la mg/m , în/in, oral, în - doze Prednisolon până la mg/m, IV, oral, în doze divizate Intervalul dintre ciclurile de polichimioterapie este de săptămâni Condiția pentru începutul următorului ciclu este starea pacientului: • număr de leucocite => , * /l, • granulocite => , * /l, • trombocite => * /l La săptămâni după terminarea polichimioterapiei, radioterapia se efectuează în funcție de stadiul bolii pe acele zone, a cărei înfrângere a fost confirmată inițial Sensibilitatea HL la chimioterapie este foarte mare Odată cu introducerea ciclofosfamidei, uroprotectorul uromitexan este prescris mg/m intravenos în flux, imediat după introducerea unui agent citostatic, după și ore Conform indicațiilor, se efectuează terapia simptomatică necesară PLAN GENERAL DE TRATAMENT PENTRU PACIENȚI CU HL I, II A x OPRA Radioterapie Gri spre zonele afectate II B, III A (+ІE, PeA) x OPPA x COPP Radioterapia Gri B, IV (PeV, iii) x OPPA x COPP Radioterapia Gri Prognoza Probabilitatea de vindecare (remisie - ani) depinde în primul rând de stadiul bolii în momentul diagnosticării acesteia, de metodele de tratament Majoritatea pacienților (până la %) în stadiile - sunt vindecați, în stadiile I -IV rata de supraviețuire este de % Copiii cu LH sunt sub observație la dispensar cu examinări de către un hematolog în primii ani o dată la luni Graficul structurii logice a temei "Hemoblastoze la copii" Algoritm de diagnostic al celor mai frecvente boli însoțite de ganglioni limfatici măriți Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul În secția de internare a spitalului se află un copil cu suspiciune de limfogranulomatoză Precizați grupul de ganglioni limfatici afectați de această boală A Mezenteric B Mediastinal C Gâtul D Inghinal E Axilar Sarcina O fetiță de ani a dezvoltat dureri în picioare, febră, hemoragie pe piele, letargie La examinare: erupție cutanată hemoragică severă, palidă, pe toată pielea Se palpează ganglionii limfatici cervicali, axilari și inghinali măriți Ficat + , cm, splină + , cm Test de sânge: er - , T/l, Hb - g/l, tromb - g/l, leuk - G/l, p - %, s - %, l - %, m - %, VSH - mm/an, timp de sângerare - minute Indicați studiul pe care copilul trebuie să-l efectueze pentru a clarifica diagnosticul A Puncția sternului B Biopsia ganglionului afectat C Studiul funcţiilor adeziv-agregare ale trombocitelor D Coagulograma E Ecografia ficatului și splinei Sarcina Un băiețel de ani a fost internat la clinică cu plângeri de dureri în gât și abdomen La examinare: piele și mucoase palide, manifestări hemoragice Ganglionii limfatici măriți, ganglionii limfatici sunt nedureroase, ficatul și splina mărite În sânge: eh - , T/l, lac - , g/l În măduva osoasă punctată - metaplazie blastica (până la %) Reacția PAS în celulele blastice este pozitivă, granulară; reacția la lipide și peroxidază este negativă Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Reacție leucemică B Limfogranulomatoza C Leucemie limfoblastică acută D Leucemie mieloidă acută E Leucemie mieloidă cronică Sarcina O fetiță de ani a fost diagnosticată cu boala Hodgkin Specificați de ce va depinde planul dumneavoastră de tratament pentru acest copil A Schema este standard B De la vârsta copilului C Din varianta histologică D Din gradul de activitate E Din stadiul bolii Sarcina Un băiat de ani s-a îmbolnăvit acut: febră până la °C, transpirație excesivă, frisoane Medicul a dezvăluit ganglioni limfatici cervicali măriți în stânga unei consistențe dense, hiperemie și hiperplazie a amigdalelor Specificați care metodă este cea mai informativă pentru confirmarea diagnosticului A Studiul radioizotop al sistemului imunitar B Formula leucocitară C Puncția ganglionilor limfatici D Biopsie ganglionară E Puncţia splinei Sarcina Un copil de ani este la cabinetul medicului În decurs de luni, există creșteri periodice ale temperaturii corpului până la , ° C, anorexie, greață, vărsături, dureri osoase Obiectiv: malnutriție, paloarea pielii și a mucoaselor, hemoragii la nivelul pielii extremităților și trunchiului, limfadenopatii, hspatosplenomegalie La testul de sânge: anemie normocromă de severitate moderată, trombocite - G/l, leucocite - G/L, VSH - mm/oră În eritrocite - o cantitate crescută de hemoglobină fetală (până la %) Specificați diagnosticul dvs A Leucemie mieloidă cronică, formă juvenilă B Leucemie mieloidă cronică, formă adultă C Hemoglobinopatii D Purpura trombocitopenică E B j -anemie deficitară Sarcina Un copil de ani, pe baza datelor clinice și de laborator, a fost diagnosticat cu leucemie mieloidă cronică, formă adultă Indicați studiul care este principalul în stabilirea unui diagnostic A Hemoleucograma completă B Ecografia organelor abdominale C Date obiective ale studiului D Cariotiparea cu detectarea cromozomului Philadelphia E Puncție sternală cu număr de mielograme Sarcina În martie, un copil de ani a dezvoltat ganglioni limfatici măriți în gâtul drept La locul de resedinta, copilul a fost tratat cu proceduri termice, UHF, privind marirea ganglionilor ca limfadenita cervicala În decembrie același an, din cauza lipsei de efect, copilul a fost transferat la spitalul regional, unde, după o biopsie a unuia dintre ganglionii limfatici măriți, în preparat au fost găsite celule Berezovsky-Sternberg-Reed Specificați diagnosticul dvs A Limfomul Hodgkin (limfogranulomatoza) B Tuberculoza C Toxoplasmoza D Limfadenita reactivă E Limfom non-Hodgkin Sarcina Un copil, de ani, se află în clinică cu suspiciune de leucemie Indicați în funcție de ce semn medicul va putea diferenția leucemia acută de cea cronică la acest pacient A Gradul de diferențiere a celulelor tumorale B Severitatea manifestărilor clinice C Durata bolii D Cursul bolii E - Sarcina Un copil de ani se plânge de slăbiciune, apetit scăzut, sângerări nazale frecvente, dureri în picioare În ultimele luni, copilul a avut pneumonie, bronșită, amigdalita Obiectiv: pielea este palidă, există o erupție petechială pe trunchi și extremități, vânătăi unice Toate grupele de ganglioni limfatici sunt palpate Ficat - cm, splina - cm sub marginea arcului costal În testul de sânge: eritrocite - , T/l, Hb - g/l, leucocite - , G/l, trombocite - G/l, reticulocite - , %, eozinofile - %, segmentate - %, limfocite - %, monocite - %, VSH - mm/oră Specificați diagnosticul dvs A Limfogranulomatoza B boala Willebrand C Reumatism D Purpura trombocitopenică E Leucemie Răspunsuri corecte c A c E D A D A A E DIABETUL LA COPII Relevanța subiectului Diabetul zaharat se află pe primul loc printre bolile endocrine ale copilăriei Această boală se caracterizează printr-un curs lung cu dezvoltarea diferitelor complicații care duc la dizabilitate și scurtează viața pacientului Diagnosticul și tratamentul în timp util al diabetului zaharat determină o evoluție mai ușoară a bolii, o scădere a numărului de complicații și posibilitatea de a menține un stil de viață cu drepturi depline Cunoașterea factorilor etiologici contribuie la prevenirea corectă a acestei boli la copii Diabetul zaharat (DZ) este o boală metabolică de diverse etiologii, care se caracterizează prin hiperglicemie cronică rezultată din afectarea secreției sau acțiunii insulinei, sau a ambilor factori simultan Prin definiție I I Dedova ( ), diabetul zaharat este o boală sistemică eterogenă cauzată de deficiența de insulină absolută (tip ) sau relativă (tip ), care provoacă mai întâi o încălcare a metabolismului carbohidraților și apoi toate tipurile de metabolism, ceea ce duce în cele din urmă la înfrângere a tuturor sistemelor funcționale ale corpului La copii, există vârfuri de vârstă în creșterea incidenței diabetului zaharat: J primul vârf cade la vârsta de - ani, J al -lea vârf - pentru pubertate timpurie Clasificarea diabetului zaharat (OMS, ) Clasificarea etiologică a tulburărilor glicemice Diabet zaharat tip (distrugerea celulelor p, ducând de obicei la deficit absolut de insulină): • Autoimună • Idiopat Diabet zaharat de tip (de la rezistența la insulină predominantă cu deficit relativ de insulină la defect secretor predominant cu sau fără rezistență la insulină) Alte tipuri specifice de diabet: • Defecte genetice în funcția celulelor Ș • Defecte genetice în acţiunea insulinei • Boli ale pancreasului exocrin • Endocrinopatie • Diabet indus de medicamente sau substanțe chimice • Boli infecțioase • Forme neobișnuite de diabet mediat imun Alte sindroame genetice, uneori combinate cu diabet Diabetul gestațional II Clasificare după gravitate: • formă ușoară; • moderată; • formă severă III Nivelul controlului glicemic: • ideal; • optim; • suboptimal; • risc ridicat pentru viață IV Clasificarea complicațiilor Complicații acute: • cetoacidoză diabetică (comă cetoacidotică); • comă hiperosmolară; • hipoglicemie (comă hipoglicemică); • comă cu acid lactic (lactoacidotic) Complicații cronice: • angiopatie (retinopatie, nefropatie, angiopatie pog); • neuropatie; • sindromul Mauriac, sindromul Nobekur; • leziuni ale pielii; • sindromul mâinii diabetice; • sindromul piciorului diabetic Diabetul de tip include acele tulburări ale metabolismului carbohidraților, a căror dezvoltare se datorează distrugerii celulelor β ale insulelor pancreatice cu tendință la cetoacidoză În cazul în care distrugerea și scăderea numărului de celule P se datorează procesului imunitar sau autoimun, diabetul este considerat autoimun Diabetul de tip se caracterizează prin prezența autoanticorpilor În cazurile în care există și distrugerea celulelor β cu tendință la cetoacidoză, dar etiologia și patogenia sunt necunoscute, diabetul de tip este denumit "idiopatic" Diabetul de tip include tulburări ale metabolismului carbohidraților, însoțite de rezistență severă la insulină cu un defect al secreției de insulină sau cu o încălcare predominantă a secreției de insulină și rezistență moderată la insulină Marea majoritate a cazurilor de diabet la copii și adolescenți sunt de tip Etiologie Diabetul de tip este o boală multifactorială asociată cu agresiunea autoimună împotriva celulelor Ș Pentru manifestarea bolii este necesar: J prezența unei predispoziții genetice, J expunerea la factori diabetogeni Factorii genetici ai dezvoltării Diabetul de tip este asociat cu anumiți antigeni ai sistemului HLA, localizați pe brațul scurt al cromozomului Cauza principală a diabetului de tip este considerată a fi afectarea autoimună a celulelor Ș ale aparatului insulelor pancreatice Deficiența ereditară a imunității, o scădere a activității limfocitelor T supresoare, este importantă Predispoziția genetică se realizează în prezența unui declanșator În unele cazuri, diabetul se poate datora unei încălcări a răspunsului imun la unele antigene exogene, cum ar fi virale (rubeola, Coxsackie, varicela, citomegalie, gripă, hepatită, oreion) În prezența unei predispoziții ereditare, este posibilă deteriorarea directă a aparatului insular (insulită virală) Cauza diabetului zaharat poate fi defecte determinate genetic ale celulelor β, insulinei sau receptorilor de insulină Acesta este așa-numitul "Diabet de tip matur la tineri" (Maturity onset typc diabetes of young people = MODY), moștenit în mod autosomal dominant Boli ale pancreasului exocrin - papcreatopatia fibrocalculoasă, pancreatita, fibroza chistică, hemocromatoza, care sunt rare la copii, sunt însoțite de tulburări semnificative ale pancreasului exocrin și de insuficiența funcției secretorii a celulelor insulare Endocrinopatia (sindrom Itsenko-Cushing, acromegalie, feocromocitom, hipertiroidism) datorată acțiunii contrainsulare a hormonilor secretați în exces, poate duce la epuizarea rezervelor compensatorii ale celulelor α pancreatice DM poate fi indus de o serie de medicamente sau substanțe chimice, care includ glucocorticoizi, hormoni tiroidieni și acid nicotinic În copilărie, cel mai important utilizarea alfa-interferonului, sub influența căruia se poate dezvolta diabetul autoimun cu deficit absolut sever de insulină DM poate fi o componentă constitutivă a multor sindroame genetice: Down, Shershevsky-Turner, Klinefelter, Lawrence-Moon-Biedl, Prader-Willi Diabetul gestațional se referă la toate condițiile de afectare a metabolismului carbohidraților în timpul sarcinii, inclusiv afectarea toleranței la glucoză Acest lucru se datorează unui risc crescut de mortalitate perinatală și malformații congenitale, care încalcă metabolismul carbohidraților la femeile însărcinate Patogeneza Etapele dezvoltării diabetului de tip : Etapa - predispoziție genetică Etapa este un declanșator ipotetic care determină dezvoltarea etapei a -a Etapa - proces autoimun activ Etapa - cu tulburări imunitare severe, se constată o scădere a secreției de insulină ca răspuns la administrarea de glucoză În același timp, nivelul glicemiei rămâne normal Etapa - manifestare clinică, care se dezvoltă după moartea a - % din celulele β În același timp, secreția reziduală de insulină este încă păstrată Etapa - distrugerea completă a celulelor p Manifestari clinice Polidipsia - se manifestă prin dorința de a bea ziua, dar mai ales setea se exprimă noaptea, determinând trezirea copilului Poliurie - urinare frecventă și abundentă, însoțită de ridicări repetate ale copilului în timpul nopții pentru a goli vezica urinară Cantitatea de lichid băut și urină excretată este de obicei de la până la litri pe zi Unii copii pot dezvolta enurezis Polifagia - creșterea apetitului, care este însoțită de pierderea progresivă în greutate a copilului Pierderea în greutate la copiii cu diabet poate ajunge la - kg într-o perioadă relativ scurtă de timp Cu o examinare obiectivă în timpul manifestării diabetului, simptomele constante sunt: • piele uscată și mucoase, • fard de obraz pentru diabetici pe obraji, frunte, bărbie, • "zaedy" în colțurile gurii (cheilită unghiulară), • limba uscata, • apare adesea iritația pielii în zona genitală și apariția vulvitei la fete și balanitei la băieți, care se datorează excreției constante de zahăr în urină, posibilității adăugării unei infecții secundare și adesea simptomelor de candidoză Modificările sistemului cardiovascular se caracterizează prin: • tahicardie, • zgomote înăbușite ale inimii, • prezența suflului sistolic funcțional, • Modificări ECG (semne de hipoxemie) Poate exista o scădere a acuității vizuale, apariția imaginilor neclare Din partea sistemului hepatobiliar, se remarcă hepatomegalie, asociată cu infiltrarea grasă a ficatului din cauza deficienței de insulină Criterii de laborator pentru diagnosticarea diabetului zaharat • Obligatoriu: > hiperglicemie; > glucozurie (apare când nivelul glicemiei este mai mare de , mmol/l) > cetonurie • Suplimentar: > Peptida C serica este redusa sau absenta; > niveluri crescute de hemoglobină glicata Criterii de diagnostic pentru DZ În mod normal, conținutul de glucoză din sângele capilar este de , - , mmol/L Pentru glicemia a jeun , mmol / l sau sânge venos > , mmol / l, sau selectiv > , mmol / l, diagnosticul de diabet zaharat nu este pus la îndoială și testul nu este efectuat VALORI DE DIAGNOSTIC ALE TESTULUI DE TOLERANȚĂ LA GLUCOZA ORALE (glucoza pentru test este de , g/kg greutate corporală, dar nu mai mult de g) Diagnostic Determinarea glucozei în sânge Concentrația glucozei mmol/l Plasma cu sange integral Venos Capilar Venos Diabet zaharat Post > , > , > , După ore > , > I > , Scăderea toleranței la glucoză Post , , , , , , la copiii primilor ani de viață - , - unități; > la școlari - - unități; > la adolescenti - - unitati După câteva zile, se trec la administrarea combinată de insuline (analogi) cu acțiune prelungită și scurtă În primele - zile de tratament, este necesar să se prescrie preparate cu potasiu - la copiii sub ani ( mg clorură de potasiu pe zi, peste ani - mg medicament) necesarul zilnic de insulină > Debutul diabetului zaharat - , - , unități/kg > Perioada de remisiune - Diabet zaharat pe termen lung - , - , unitati/kg > Decompensare (cetoacidoza) - , - , U/kg > Perioada prepuberală - , - , U/kg > Perioada pubertară - , - , UI/kg INTRODUCEREA INSULINĂ ÎN TIMPUL ZIUI Numărul de injecții Distribuția dozei zilnice de insulină Două injecții pe zi / din doza zilnică înainte de micul dejun / din doză înainte de cină / din doza zilnică de insulină cu acțiune prelungită / din doza zilnică de insulină cu acțiune scurtă Trei injecții pe zi - % din doza zilnică înainte de micul dejun / din doza de dimineață - insulină cu acțiune prelungită / - insulină cu acțiune scurtă - % din doza zilnică - înainte de cină (insulina cu acțiune scurtă ) % din doză - la culcare (acțiune prelungită a insulinei) Injecții multiple - % din doza zilnică - la culcare (insulina cu acțiune prelungită) - % din doză înainte de masa principală (insulina cu acțiune scurtă) Criterii de compensare DM Amplitudinea zilnică a fluctuațiilor glicemiei - diferența dintre glicemia maximă și minimă în timpul zilei cu o evoluție stabilă a bolii nu depășește , mmol / l Nivelul glicemiei pe stomacul gol și înainte de fiecare masă nu este mai mare de mmol / l, iar glucozuria este în % din valoarea zahărului din alimente Absența stărilor hipoglicemiante Dimensiunea normală a ficatului Indicatori normali ai metabolismului lipidic Nivel normal de hormoni contrainsulari Indicatori normali ai dezvoltării fizice și sexuale Nivelul hemoglobinei glicozilate nu se modifică Graficul structurii logice a subiectului: "Diabet zaharat la copii" Etiologie Algoritm pentru diagnosticul diferențial al afecțiunilor caracterizate prin poliurie și polidipsie ALGORITM PENTRU DIAGNOSTICUL DIFERENȚIAL AL BOLILOR CU GLUCOSURIE Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Un copil de ani are sete, poliurie, apetit crescut, scadere in greutate cu kg timp de doua luni În ultima săptămână, s-a alăturat enurezisul nocturn Examenul a evidențiat hiperglicemie - mmol/L S-a stabilit un diagnostic de diabet zaharat tip I Precizați geneza acestei boli A Bacterian B Viral C Autoimună D Neurogen E Virus-bacterian Sarcina O fetiță de ani se plânge de sete, urinare frecventă, pierdere în greutate Se consideră bolnav de o lună Obiectiv: nu a fost găsită o patologie a organelor interne Specificați ce examinare de laborator trebuie efectuată mai întâi A Test de toleranță la glucoză B Analiza urinei pentru zahăr C Analiza urinei pentru acetonă D Testul glicemiei a jeun E Profil glucozuric Sarcina Pacientul are ani Se plânge de apariția periodică a furunculelor pe piele Furunculii deranjează periodic în timpul lunii Acum luni a suferit o formă severă de gripă Obiectiv: organele interne sunt fără patologie Conținutul de zahăr din sânge - , mmol / l, TSH a jeun - , mmol / l, după de minute după masă - , mmol / l, după de minute - , mmol/l, după de minute - , mmol/l după min - , mmol/l Precizați diagnosticul cel mai probabil A Diabet zaharat B Scăderea toleranței la glucoză C boala Itsenko-Cushing D Glucozurie tranzitorie E Infecția pustuloasă a pielii Sarcina Copilul are ani Mama notează că în ultimele săptămâni copilul merge constant la toaletă de mai multe ori pe noapte, bea multă apă, s-a subțire, se plânge periodic de durere în abdomen La examinare, pielea este palidă, uscată, decojită pe tălpi, fard de obraz pe obraji Buze și limba roșu aprins, uscate Organe interne fără caracteristici Miros de acetonă din gură Glicemie - mmol / l S-a pus un diagnostic de diabet zaharat Specificați care terapie este cea mai necesară în viitorul apropiat A Dietoterapia B Insulină simplă C Biguanide D Insulină cu acţiune lungă E Insulină cu acţiune intermediară Sarcina La un copil de ani se suspectează diabet zaharat tip Precizați ce semne sunt triada principalelor simptome clinice ale manifestării acestei boli A Poliurie, sete, piele uscată B Polidipsie, enurezis, oboseală C Sete, letargie, piele uscată D Poliurie, polidipsie, pierdere în greutate E Sete, enurezis, miros de acetonă în aerul expirat Sarcina Un copil de ani cu diabet zaharat de tip este tratat cu insulină cu acțiune scurtă Indicați intervalul de timp după ce introducerea acestui medicament începe să acționeze A minut B minute C de minute D oră E ore Sarcina În urma unui test de toleranță la glucoză la un copil de ani cu obezitate de gradul III, s-au evidențiat următoarele: glicemie a jeun - , mmol/l, la oră după încărcarea cu carbohidrați - mmol/l, ore mai târziu - , mmol /l Indicați ce ar trebui să i se administreze acestui copil pentru a normaliza metabolismul carbohidraților A Terapia cu insulină B Ierburi hipoglicemiante C Medicamente biguanide D Medicamente cu sulfa hipoglicemiante E Dietoterapia, activați modul motor pentru a normaliza greutatea corporală Sarcina Părinții unui băiețel de ani se plâng că în ultima lună copilul a dezvoltat poliurie, sete, scădere în greutate de până la kg Obiectiv: pielea este palidă, uscată, apare un fard pe obraji, buzele și limba sunt uscate, turgorul țesuturilor este redus, mirosul de acetonă din gură Specificați diagnosticul dvs A Diabet zaharat B Diabetul renal C Sindromul Alport D Diabet insipid E Stare acetonemică Sarcina Un copil de ani a fost observat pentru diabet zaharat timp de ani Precizați modalitatea de prevenire a lipodistrofiei la acest copil A Prescripți antioxidanți B Reduceți doza de insulină C Schimbați locul de injectare a insulinei D Limitați grăsimile din alimentația copilului E Treceți periodic la un alt tip de insulină Sarcina O fetiță de ani a fost internată cu plângeri de slăbire, sete, urinare frecventă Când este examinat într-un test de sânge, nivelul zahăr - mmol / l, nivelul zahărului în urină - g / l Vă rugăm să indicați dvs diagnostic preliminar A Hipoglicemie simptomatică B Diabet zaharat tip C Diabet insipid D Hiperglicemie simptomatică E Diabet zaharat tip Răspunsuri corecte CDABDCEACE CONDIȚII DE URGENȚĂ LA COPII CU DIABET MELLITUS Relevanța subiectului O creștere semnificativă a incidenței diabetului zaharat, invaliditatea precoce și mortalitatea ridicată a pacienților necesită ca fiecare medic să aibă o cunoaștere profundă a acestei patologii Diabetul zaharat la copii are modele comune cu această boală la adulți, dar există și caracteristicile sale, a căror înțelegere va crește semnificativ eficiența diagnosticului, tratamentului și prevenirii complicațiilor la copiii bolnavi KETOACIDOZA SI COMA CETOACIDOTICA Cetoacidoza diabetică (DKA) este DZ necompensat cu deficit absolut de insulină și niveluri crescute de hormoni contrainsulari Clasificarea pe stadii de DKA Stadiul DKA compensat (DKA , cetoză) Stadiul DKA necompensat (DKA II, strămoș) Stadiul comei cetoacidotice diabetice (DKA III) Motive pentru dezvoltarea DKA: • boala diagnosticata tardiv; • tratament greșit > săriți peste injecții, > doză insuficientă de insulină, > utilizarea insulinelor expirate; • malnutriție gravă; • o creștere bruscă a nevoii de insulină: > la pubertate > în timpul bolilor intercurente, > sub stres > cu răni > cu boli endocrine concomitente: S tireotoxicoza, S hipercortizolism, feocromocitom S, S acromegalie • utilizarea anumitor medicamente (în primul rând glucocorticoizi) Patogeneza Ca urmare a deficienței tot mai mari de insulină în organism, aportul de glucoză către țesuturi scade, hiperglicemia și glucozuria cresc Din cauza hiperglicemiei, presiunea osmotică din lichidul extracelular crește și se dezvoltă deshidratarea intracelulară, crește diureza osmotică, deoarece apa și electroliții celulari (potasiu și fosfor etc ) trec din celulă în spațiul extracelular și sunt ulterior excretați din organism cu urină Deshidratarea severă poate duce la șoc hipovolemic și tulburări electrolitice severe Încălcarea utilizării glucozei de către țesuturile dependente de insulină provoacă "foame" de energie intracelulară Pentru a compensa lipsa de energie, secreția tuturor hormonilor contrainsulari crește Ca urmare, glicogenoliza (eliberarea de glicogen în sânge) crește în ficat, ceea ce crește și mai mult hiperglicemia După epuizarea rezervelor de glicogen, neoglucogeneza și lipoliza cresc, ceea ce duce la creșterea formării corpurilor cetonici Hipercetonemia are un efect toxic asupra întregului organism și, în primul rând, asupra sistemului nervos central, crește acidoza celulară, acetona apare în urină, iar alcalinitatea de rezervă a sângelui scade progresiv Când rezervele alcaline sunt mobilizate pentru combaterea acidozei, se eliberează o cantitate mare de dioxid de carbon, care irită centrul respirator, ceea ce provoacă respirația profundă și zgomotoasă a lui Kussmaul Astfel, severitatea afecțiunii în DKA se datorează: • deshidratare severă a organismului, • acidoză metabolică decompensată, • deficit sever de electroliți, • hipoxie, • hiperosmolaritate, • boli intercurente adesea concomitente Manifestari clinice Cetoacidoza diabetică se dezvoltă de obicei treptat în câteva zile La copiii mici se observă o dezvoltare mai rapidă, cu boli intercurente severe În primele etape ale dezvoltării DKA, se observă simptomele obișnuite ale decompensării DM: • poliurie, • polidipsie, • polifagie, • pierdere în greutate, slăbiciune • din cauza modificărilor osmolarităţii structurilor optice ale ochiului pot apărea tulburări de vedere Mai mult menționat: • slăbiciune în creștere, • o scădere bruscă a apetitului, • greață, • vărsături, • durere de cap, • somnolență, • miros de acetonă în aerul expirat, • treptat poliuria este înlocuită cu oligoanurie, • există dificultăți de respirație La o examinare obiectivă: • Imagine a exsicozei pronunțate: > turgescenta tisulară redusă brusc, > globi oculari scufundati, moi, > piele uscată și mucoase, > recesiunea fontanelei la copiii mici • Tonusul muscular, reflexele tendinoase și temperatura corpului sunt reduse Febra este întotdeauna un semn al unei boli infecțioase concomitente • Tensiunea arterială redusă dramatic • Tahicardie, puls de umplere slabă și tensiune • Ficatul este în majoritatea cazurilor mărit de volum și dureros la palpare • Vărsăturile cresc, devin incontrolabile • Pot apărea dureri abdominale Odată cu o agravare suplimentară a stării, o creștere a cetoacidozei, când pH-ul sângelui scade sub , , apare respirația Kussmaul - respirație frecventă, profundă, zgomotoasă, care este o compensare respiratorie pentru acidoza metabolică În absența asistenței în timp util, tulburările neurologice cresc progresiv: letargia, apatia, somnolența cresc, care sunt înlocuite cu o stare soporoasă Etapa finală a depresiei SNC este coma - o stare în care nu există reacții la stimuli externi și interni DIAGNOSTICUL DE LABORATOR AL DKA Indicator Norma cu DKA Comentariu Glicemie , - , mmol/l Î De obicei peste , mmol/l Potasiu , - , mmol / l Normă sau f Cu deficit intracelular de potasiu, nivelul său plasmatic este inițial normal sau chiar crescut din cauza acidozei Odată cu debutul rehidratării și al terapiei cu insulină, se dezvoltă hipokaliemia Amilază rehidratare; > terapia cu insulină; > recuperarea tulburărilor electrolitice; > combaterea acidozei Rehidratare Rehidratarea se realizează în paralel cu terapia cu insulină Rehidratarea trebuie efectuată în - de ore Declin prea rapid osmolaritatea intravasculară poate fi unul dintre motivele dezvoltării edemului cerebral în timpul tratamentului Deficit de lichide (ml) = grad de deshidratare (%) * greutate corporală (kg) Gradul de deshidratare: % - clinic practic nu se manifestă, % - membrane mucoase uscate, turgescență scăzută, % - ochi scufundați, umplere slabă a capilarelor, timp de umplere > sec, mâini, picioare reci, % - șoc, puls slab sau lipsit Soluția de pornire este soluția izotonică de clorură de sodiu În prima oră, o soluție de NaCL , % este injectată la o rată de ml/kg greutate corporală reală În următoarele de ore se administrează soluții în cantitate de - ml/kg greutate corporală reală Necesarul mediu de lichid pentru copii este: J sub vârsta de an - ml, J - ani - ml, J - ani - ml, J - ani - - ml pe zi Datorită riscului de suprahidratare: în primele ore de terapie, volumul de lichid administrat nu este mai mare de ml/kg, iar în prima zi - nu mai mult de l/m de suprafață corporală Cu vărsături persistente după - ore de la începerea terapiei, se administrează suplimentar - ml de plasmă sau o soluție de albumină % Cu o scădere a glicemiei sub mmol/l, o soluție de glucoză % este inclusă în compoziția soluțiilor injectate pentru a menține osmolaritatea Odată cu o scădere rapidă a osmolarității sângelui, osmolaritatea în lichidul cefalorahidian rămâne mult mai mare din cauza proceselor lente de schimb între LCR și sânge Lichidul care se repetă în lichidul cefalorahidian poate provoca dezvoltarea edemului cerebral Introducerea glucozei este, de asemenea, necesară pentru a elimina deficiența energetică, a restabili conținutul de glicogen din ficat, a reduce cetogeneza și glucogeneza terapie cu insulină În CAD se folosesc numai insuline cu acțiune scurtă Cea mai bună concentrație este de unitate de insulină la ml de soluție salină Introducerea treptată intravenoasă a unor doze mici de insulină este optimă Doza inițială de insulină este de , U/kg din greutatea corporală reală a copilului pe oră În absența unei dinamici pozitive a glicemiei în primele - ore, doza de insulină se dublează Rata de scădere a glicemiei trebuie să fie treptată, nu mai rapidă de - mmol / l pe oră În prima zi de tratament, glicemia nu trebuie redusă sub mmol / l, deoarece o scădere rapidă a glicemiei poate duce la dezvoltarea edemului cerebral În timpul tratamentului, glicemia trebuie menținută la - mmol / l Se trece la insulina subcutanată cu o scădere a glicemiei amețeli, >durere de cap, > scaderea performantei, > schimbarea comportamentului, > euforie, > agresivitate, > negativitate > deficiențe de vedere, > "Muște" intermitent în fața ochilor, > diplopie, > convulsii, > tulburări de conștiență, > coma • simptome asociate cu hipercatecolaminemie: > tremur, > paloare > transpirație > tahicardie, > creșterea tensiunii arteriale, > sentimente de anxietate > foamea Criterii de diagnostic: • istoric, prezența factorilor provocatori; • pierderea bruscă a cunoştinţei; • pielea este umedă; • turgența tisulară este normală; • TA - normală sau ușor crescută; • pulsul este frecvent, de proprietăți normale; • reacția pupilelor la lumină este păstrată; • hipertonicitate musculară; • simptome de tulpină; • glicemie scăzută; toate cazurile de glicemie sub mmol/l trebuie considerate hipoglicemie Există grade de severitate a stărilor hipoglicemice Hipoglicemia ușoară se manifestă prin următoarele simptome: • transpirație, • foame, • iritabilitate, • bătăile inimii, • amorțeală a buzelor și a vârfului limbii, • slabiciune musculara, • slăbirea concentrării, • instabilitate a dispoziției, • agresivitate, • mână tremurândă Cu hipoglicemie ușoară, copiii mai mari și adolescenții sunt bine conștienți de starea lor și o pot neutraliza în mod independent Hipoglicemia de severitate moderată, caracterizată prin toate simptomele hipoglicemiei ușoare, cu toate acestea, sunt mai pronunțate și li se alătură: • vedere încețoșată ("muște" în fața ochilor), • dificultăți de gândire, • acțiunile devin lipsite de sens, • se pierde orientarea Pacienții nu sunt capabili să elimine hipoglicemia singuri și au nevoie de ajutor extern Pentru hipoglicemie severă: • există o pierdere a conștienței, • apar spasme Pacientul are nevoie de terapie parenterală urgentă Tratament Cu hipoglicemie ușoară până la moderată, este necesar să se administreze imediat pacientului carbohidrați ușor digerabili ( - grame de zahăr sau glucoză, sau - ml de ceai dulce sau suc) Dacă în minute reacția hipoglicemică nu dispare, este necesar să se repete aportul de carbohidrați Dacă simptomele hipoglicemiei persistă, se recomandă glucagon ( , mg/kg greutate corporală) administrat subcutanat sau intramuscular pentru a preveni dezvoltarea comei Odată cu îmbunătățirea sănătății și normalizarea nivelului glicemiei, copilul ar trebui să fie hrănit cu carbohidrați complecși (pâine, cereale, fructe) pentru a preveni reapariția hipoglicemiei În caz de hipoglicemie persistentă, o soluție de glucoză % este administrată intravenos sub formă de bolus la o rată de ml/kg greutate corporală (sau ml/kg dintr-o soluție %) timp de minute, după care - soluție de glucoză % - ml/kg, iar glicemia este examinată din nou În absența conștiinței, este indicată introducerea unei soluții de glucoză - % pentru a menține zahărul din sânge în intervalul - mmol / l, controlul glicemic trebuie efectuat la fiecare - de minute În cazurile severe, se utilizează epinefrina ( , - , ml de soluție , % subcutanat) În caz de ineficiență, se prescriu glucocorticoizi DIAGNOSTICUL DIFERENȚIAL AL COMA CETOACIDOTICĂ ȘI HIPOGLICEMICĂ LA COPII Comă cetoacidotică (diabetică) Comă hipoglicemică Cauze Diagnosticul tardiv al diabetului zaharat Supradozajul cu insulină Încălcarea dietei (abuz de grăsimi, carbohidrați) Încălcarea dietei (nutriție insuficientă, sărirea peste mese) Doză insuficientă de insulină Cursul labil al bolii Boli intercurente Activitate fizică mare Boli asociate cu vărsături și diaree Dezvoltare Treptat, mai des în câteva zile Rapid, brusc, în câteva minute Simptome Uscăciunea și cianoza mucoaselor Paloare și transpirație Limba uscată Limba umedă Hipotenia muşchilor Rigiditatea muşchilor, trismusul muşchilor masticatori Tonul globilor oculari este redus Tonul globilor oculari este normal Fără convulsii Respirație Kussmaul Respirație normală Pulsul este frecvent, de umplere slabă Tahicardie, uneori bradicardie Lipsa poftei de mâncare, greață, vărsături La debutul hipoglicemiei, apetit crescut Uneori sindrom abdominal Sindromul abdominal nu se întâmplă Miros de acetonă în aerul expirat Nu există miros de acetonă în aerul expirat Hiperglicemie Hipoglicemie Gipsrkstonsmiya Nu gipsrkstonsmiya Scăderea alcalinității de rezervă a sângelui Alcalinitatea de rezervă a sângelui este normală Acetonurie și glucozurie Fără acetonurie sau glucozurie Algoritm de diagnostic diferențial pentru bolile însoțite de Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Băiatul de ani suferă de diabet Livrat la secția de terapie intensivă în stare de leșin Potrivit mamei, dimineața copilului i s-au administrat unități de insulină în loc de unități, după care băiatul a făcut tremor, slăbiciune, transpirație, anxietate, iar după de minute și-a pierdut cunoștința La examinare, copilul este inconștient Pielea este palidă, rece, umedă, transpirată Tonus muscular este crescut, gât rigid Respirație superficială, pe minut Abdomenul este moale se păstrează diureza Precizați ce factori au condus la dezvoltarea unei astfel de afecțiuni A Abuzul de a consuma grăsimi B Abuzul de a consuma carbohidrați C Administrarea de doze excesive de insulină D Aport insuficient de carbohidrați cu alimente E Abuzul de produse care conțin baze purinice Sarcina Un băiețel de ani a fost diagnosticat cu diabet zaharat La examinare, se remarcă mirosul de acetonă din gură La testul de sânge, nivelul glucozei este de , mmol/l, zahărul în urină este de g/l, atstop în urină (+++) Indicați ce poate explica apariția mirosului de acetonă în aerul expirat și acetonei în urina acestui copil A Slăbirea proceselor de glicoliză B Încălcări ale echilibrului acido-bazic C Încălcări ale echilibrului hidric și electrolitic D Încălcări ale proceselor de fosforilare a glucozei E Defalcare îmbunătățită a aminoacizilor și lipidelor cetogeni Sarcina Un adolescent de ani cu diabet zaharat a fost internat într-o stare de leșin care a apărut după un efort fizic semnificativ Respirația este superficială, tensiunea arterială este de / mm Hg Art , nivelul glucozei din sânge - , mmol / l Precizați ce fel de comă a dezvoltat acest copil A Lactatacidemic B Hipercetonemic C Hipoglicemiant D Hiperosmolar E Hipoosmolar Sarcina Fata de ani sufera de diabet După injectarea de dimineață cu insulină, nu a luat micul dejun, după o oră și-a pierdut cunoștința Pielea este umedă Creșterea tonusului muscular și a globilor oculari, reflexe tendinoase tahicardie Tensiune arterială / mm Hg Nu există zahăr sau acetonă în urină Specificați care medicament trebuie aplicat mai întâi A Insulină B Prednisolon C Oxibutirat de sodiu D Soluţie de glucoză % intravenos E Soluţie de glucoză % intravenos Sarcina Un copil cu diabet zaharat a dezvoltat slăbiciune, letargie, greață, vărsături unice, amețeli, miros de acetonă din gură, dureri de cap și hipotonie musculară după erori în dietă Precizați ce este decisiv în dezvoltarea acestor simptome A Diselectrolitemie B Activarea gluconeogenezei C Creşterea osmolarităţii plasmei sanguine D Cetoacidoza E Hiperglicemie Sarcina Un copil de ani se află în secția de terapie intensivă a clinicii pentru comă cetoacidotică diabetică Precizați motivul dezvoltării acestei stări A Excesul de insulină B Excesul de glucagon C Deficit de insulină D Deficit de glucagon E Sarcina Un copil de ani se află în secția de terapie intensivă în stare de inconștiență La examinare: respirație Kussmaul, tonus redus al globilor oculari, zgomote cardiace înfundate, aritmice La examinare: uree din sânge - , mmol/l, azot rezidual - , mmol/l, creatinina sanguină - , mmol/l, bilirubină totală - , µmol/l din cauza indirectă, AST - , mmol/l, ALT - , mmol/l l, zahăr din sânge - mmol/l, pH din sânge - , , cetonurie - (++) Specificați motivul pentru starea indicată A Miocardită, insuficiență cardiovasculară acută B Insuficiență renală acută C Comă cetoacidotică D Comă hipoglicemică E Comă hepatică Sarcina O fetiță de ani a fost adusă la clinică inconștientă Suferind de diabet Primește insulina După introducerea insulinei nu a mâncat micul dejun După , ore, au apărut amețeli, somnolență, apoi - pierderea conștienței Obiectiv: piele palidă, transpirație rece, respirație superficială Hipertonicitate musculară, convulsii Specificați diagnosticul dvs A Insuficienţă cardiovasculară acută B Comă cetoacidotică hiperglicemică C Comă hipoglicemică D Leşin E Epilepsie Sarcina O fetiță de ani a fost adusă la clinică inconștientă Am slabit in ultima luna Au fost dureri în abdomen, vărsături Slăbiciunea a apărut, a devenit inhibată La examinare: inconștient, ascuțit slăbit, gri pal, piele uscată, obraji hiperemici Respirație profundă, zgomotoasă, miros de acetonă din gură Vârfurile inimii sunt înfundate, ritmate Puls - de bătăi pe minut Presiune arterială - / mm Hg Stomacul scufundat Ficatul este la cm sub marginea costală Specificați diagnosticul dvs A Infecţia intestinală cu pirotoxicoză B Insuficiență suprarenală C Stare de acetonă D Cetoacidoza diabetică E Comă hepatică Sarcina Copilul are ani De la vârsta de ani, suferă de diabet zaharat și primește terapie planificată cu insulină Din dimineata dupa injectia cu insulina si pana la ora copilul nu a mancat nimic La ora copilul a dezvoltat transpirație rece, paloare, tremor la nivelul limbii și al mâinilor Precizați care este cauza acestei afecțiuni A Hipoglicemie B Hiperglicemie C Tirotoxicoza D Hipoxie E Hipercalcemie Răspunsuri corecte D E C E D C C C D A BOLI TIROIDEI LA COPII Relevanța subiectului În structura patologiei endocrine pediatrice, bolile glandei tiroide ocupă locul Printre bolile glandei tiroide la copii, există boli care sunt însoțite de o creștere a activității sau o slăbire a funcției glandei, procese inflamatorii, leziuni deschise și închise, precum și tumori maligne și benigne Patologia glandei tiroide se caracterizează nu numai printr-un anumit tablou clinic, ci și prin caracteristicile de distribuție, în funcție de condițiile specifice de mediu Acesta din urmă a devenit deosebit de clar după accidentul de la centrala nucleară de la Cernobîl Glanda tiroidă este situată pe suprafața anterioară a gâtului și este formată din doi lobi și un istm Principalii hormoni tiroidieni: > T (tiroxina), > TK (triiodotironina) Reglarea funcției tiroidei se realizează la trei niveluri: J hipotalamic; J hipofizar; S tiroida Hormonul de stimulare a tiroidei (TSH) este principalul factor de reglare a glandei tiroide, produs în glanda pituitară anterioară Acțiunea fiziologică a hormonilor tiroidieni: • creșterea cererii tisulare de oxigen și a generării de energie; • stimularea sintezei proteinelor si accelerarea proceselor de crestere (actiune anabolica); • accelerarea absorbției glucozei din intestine, creșterea metabolismului carbohidraților, creșterea proceselor glicogenolitice în ficat; • creşterea lipolizei, stimularea sintezei colesterolului; • excreție crescută de apă din organism; • Un exces de hormoni tiroidieni duce la o pierdere de potasiu, calciu și fosfor de către organism GUSA TOXICĂ DIFUZĂ (DTG) DTG este o boală autoimună specifică organului, caracterizată printr-o creștere persistentă a secreției de hormoni tiroidieni, o mărire difuză a glandei tiroide, în - % din cazuri este însoțită de oftalmopatie endocrină Etiologie • infectii (dupa infectii acute ale copilariei, exacerbari ale amigdalitei cronice); • traume psihice și fizice; • persgevanie pe soare; • alcoolismul parental; • predispoziţie ereditară Patogeneza Patogenia CTD se datorează inflamației autoimune a glandei tiroide cu hiperplazie, hipertrofie și infiltrare limfoidă, însoțită de producția excesivă de hormoni tiroidieni Ca urmare a acestor modificări: • excitabilitate neuromusculară crescută, • creșterea producției de căldură, • crește rata de utilizare a glucozei, • consum crescut de oxigen de către țesuturi, • gluconeogeneza este activată, • se activează lipoliza O creștere a proceselor anabolice este combinată cu o creștere a celor catabolice, în urma cărora se dezvoltă modificări distrofice ale miocardului, ficatului, slăbiciunii musculare și insuficienței suprarenale relative Manifestari clinice Un simptom precoce și persistent al DTG este o mărire a glandei tiroide, de obicei difuză Grade de mărire a glandei tiroide (OMS ): I-a Art - dimensiunea glandei tiroide nu este mai mare decat falangea distala a degetului mare al subiectului, gusa este palpabila, dar nu vizibila I-b art - glanda tiroida este usor palpabila si vizibila cu capul aruncat pe spate II Art - glanda tiroida este vizibila in pozitia normala a capului III Art - configurația gâtului este schimbată drastic - "gât gros" Modificări ale sistemului cardiovascular Tahicardie - de bătăi pe minut Conservarea tahicardiei în timpul somnului este un semn important în diagnosticul diferențial cu nevroza tahicardică a inimii Întărirea impulsului inimii, zgomotele cardiace sunt adesea amplificate, clare, accent de al doilea ton peste artera pulmonară În tireotoxicoza severă, zgomotele cardiace sunt puternic înăbușite Suflu cardiac funcțional: suflu sistolic grosier în artera pulmonară, la vârful inimii, în al cincilea punct (modificări odată cu modificarea poziției corpului) Granițele inimii sunt adesea deplasate spre stânga Tensiunea arterială sistolică este crescută ( - mm Hg), tensiunea arterială diastolică este normală sau scăzută Oftalmopatia endocrină se manifestă J exoftalmie; J edem al țesuturilor orbitale; J modificarea mușchilor oculari Simptomele oftalmopatiei endocrine: S Simptom de Dalrymple - deschidere largă a fisurilor palpebrale Simptomul lui J Graefe - întârzierea pleoapei superioare atunci când privirea este coborâtă încet în jos J Simptomul Mobius - lipsa de convergenta Simptomul lui J Stelwag - clipire rar incompletă Simptomul lui J Geoffroy - absența ridurilor pe frunte atunci când privirea în sus Modificări ale sistemului nervos: J excitație motorie; J instabilitate emoțională; J iritabilitate, dezechilibru; J schimbarea rapidă a dispoziției cu tendință la agresivitate și lacrimare; J pierderea memoriei; J tulburare de somn; J dureri de cap; J tremur al degetelor întinse; S hiperhidroză; S prurit; J creșterea temperaturii pielii Modificări ale tractului gastrointestinal: * vărsături, diaree; S apetit crescut; J pierdere progresivă în greutate; S peristaltism sporit; J hepatoză tirotoxică Simptome ale insuficienței suprarenale: J slăbiciune generală și oboseală; S pigmentarea pielii; S tensiune arterială diastolică scăzută; S ganglioni limfatici măriți; limfocitoza S; J încălcarea excreției -KS și -OKS Cu DTG, există și: S încălcări ale funcției antitoxice a ficatului, J încălcarea metabolismului carbohidraților (curba zahărului hiperglicemic), J modificări ale scheletului (creștere crescută, osificare accelerată), J a întârziat dezvoltarea sexuală Severitatea tireotoxicozei Subclinic - absența manifestărilor clinice ale tireotoxicozei Niveluri scăzute de TSH cu niveluri normale de TK și T Manifestative - o simptomatologie clinică clară Reducerea nivelului de TSH, creșterea nivelului de TK și T Complicat - aritmie, insuficiență cardiacă, thyreogspnaya insuficiență relativă a glandelor suprarenale, o lipsă accentuată a greutății corporale Diagnosticare • Creșterea nivelului de TK și T • Reducerea nivelului de TSH • Scăderea nivelului de colesterol • Radiografia oaselor: anticiparea vârstei osoase • ECG: > tensiune înaltă a dinților, > tahicardie sinusala, > accelerarea conducerii AV • Ecografia - mărirea difuză a glandei tiroide (nu este un criteriu de diagnostic obligatoriu) Tratament Medicamente tirostatice: Mercazolil (Tiamazol) Doza inițială este de , - , mg/kg/zi Doza este împărțită în - doze Cu ameliorare clinică (puls normal, nr semne clinice de tireotoxicoză) - în medie după - de zile, apoi la fiecare - zile doza este redusă cu , - mg la întreținere Doza medie de întreținere este de , - , mg / zi - dată pe zi P-blocante (Inderal (Propranolol)) - primele patru săptămâni Glucocorticoizii sunt prescriși: > in tireotoxicoza severa in combinatie cu oftalmopatia endocrina; > cu semne de insuficiență suprarenală; > cu leucopenie si trombocitopenie Sedative (preparate cu brom, valeriana, barbiturice, tranchilizante) Hepatoprotectoare Vitamine Salubrizarea focarelor cronice de infecție Strumectomie subtotală Se efectuează după eliminarea medicală a tireotoxicozei Indicatii: > gusa nodulara; > recidive ale tireotoxicozei cu terapie tirostatică adecvată; > imposibilitatea tratamentului conservator; > apariţia complicaţiilor medicamentoase HIPOTIROIZA Hipotiroidismul este un sindrom clinic cauzat de o deficiență prelungită, persistentă, a hormonilor tiroidieni sau de o scădere a efectului biologic al acestora la nivel tisular Hipotiroidismul primar este cauzat de afectarea glandei tiroide în sine Frecvența hipotiroidismului congenital primar este de : - de nou-născuți Cauzele hipotiroidismului primar: • malformații embrionare ale glandei tiroide (aplazie, hipoplazie, distopie); • deteriorarea sintezei hormonilor tiroidieni din cauza defectelor genetice ale sistemelor enzimatice în diferite stadii de biosinteză; • aport insuficient de iod în organism; • mama care ia medicamente antitiroidiene sau doze mari de iod în timpul sarcinii; • factori nocivi care afectează femeia în timpul sarcinii Hipotiroidismul secundar și terțiar - din cauza unei încălcări a reglării funcției tiroidei de către sistemul hipotalamo-hipofizar Hipotiroidismul secundar este asociat cu o scădere sau cu încetarea completă a producției de TSH de către glanda pituitară anterioară Se dezvoltă la copiii care au suferit: • traumatisme la naștere, • meningoencefalită, • leziuni cerebrale, • proces tumoral (craniofaringiom) Hipotiroidismul terțiar este cauzat de o încălcare a producției de TRH (hormon de eliberare a tirotropinei) de către hipotalamus, care stimulează funcția glandei pituitare În funcție de momentul apariției, se distinge hipotiroidismul congenital și dobândit Etiologia hipotiroidismului dobândit: • operatii la glanda tiroida; • tiroidita transferată; • aportul necontrolat de medicamente tirostatice, utilizarea pe termen lung a preparatelor de iod anorganic; • tiroidita autoimună Patogeneza Lipsa hormonilor tiroidieni la făt duce la o diferențiere afectată a creierului, o scădere a numărului de neuroni și o mielinizare afectată a fibrelor nervoase Aceste modificări sunt ireversibile cu începerea tardivă (după vârsta de - săptămâni) a tratamentului Scăderea sintezei proteinelor, formarea de energie, acumularea de mucină în țesuturi contribuie la: • încetinirea creșterii și diferențierii scheletului, • scăderea funcției mușchilor netezi și scheletici, • scăderea funcției sistemului hematopoietic, • scăderea funcției glandelor endocrine (glanda pituitară, suprarenale, gonade, aparat insular), • scăderea activității imunității umorale și celulare, • scăderea activității enzimelor hepatice, rinichilor, tractului gastro-intestinal Manifestari clinice Manifestările clinice apar după încetarea alăptării (hormonii din laptele matern compensează insuficiența tiroidiană) Observat: • greutate mare la naștere; • icter prelungit al nou-născuților; • scăderea apetitului; • dificultate la inghitire; • crestere insuficienta in greutate; • hernie ombilicala Pielea este uscată, fulgioasă, marmorată, rece la atingere Părul - fragil, uscat, fără strălucire, cad intens Edem mucos în frunte, pleoape, buze, obraji, fisuri palpebrale înguste > Limba este ingrosata, nu intra in gura > Umflarea căilor respiratorii poate provoca stridor > Îngroșarea corzilor vocale determină o voce profundă Modificările inimii se datorează edemului miocardic interstițial și scăderii conținutului de potasiu din pem > Zgomotele inimii sunt înăbușite > Bradicardie > Tensiunea arterială este scăzută din cauza sistolice, diastolică este normală tract gastrointestinal > constipatie, > flatulență, > pierderea poftei de mâncare Sistemul osos > întârzierea creșterii > Proporțiile scheletului rămân infantile, apropiindu-se de condrodistrofic Oasele tubulare sunt scurte și late > În urmă cu dezvoltarea scheletului facial > O fontanela mare se inchide tarziu > Erupția tardivă a laptelui și a dinților permanenți > Apariția nucleilor de osificare ai scheletului este întârziată Sistem nervos > Somnolență, letargie, copiii pot minți ore întregi fără să-și arate îngrijorarea cu scutecul ud, foame, neinteresați de jucării > Letargie, hiporeflexie, întârziere în dezvoltarea mentală și mentală > Inteligența este redusă Activitate motrică - copilul începe să-și țină capul, să stea, să meargă târziu Diagnosticare Pe baza tabloului clinic, precum și a metodelor de laborator: • determinarea în sânge a hormonilor tiroidieni T și T , precum și a TSH; • determinarea colesterolului (creştere caracteristică); • examenul cu raze X relevă disgeneza epifizară • ECG: J bradicardie sinusală, S decelerația conducției, J reducerea tensiunii dinților; • anemie - adesea deficit de fier Niveluri ridicate de TSH cu niveluri reduse de T și T indică hipotiroidism primar În hipotiroidismul secundar și terțiar, nivelurile de hormoni tiroidieni sunt reduse, iar nivelurile de TSH pot rămâne normale sau ușor reduse Diagnosticul diferențial se realizează cu: • rahitism; • boala Down; • traumatisme la naștere; • icter de diverse origini; • anemie; • condrodistrofie Tratament Scopul principal este de a compensa insuficiența tiroidiană și de a elimina tulburările metabolice Tratamentul este pe viață Terapia de substituție se efectuează cu preparate cu hormoni tiroidieni: L-tiroxină (Levothyroxine sodium), triiodotironină Etapa I - eliminarea deficitului de hormoni tiroidieni, atingerea unei stări eutiroidiene Etapa II - menținerea stării de eutiroidie Controlul TSH (cu hipotiroidism primar) sau T (cu hipotiroidism secundar) se efectuează în etapa de selecție a dozei - dată pe lună Mai mult, la atingerea compensației - dată în luni DOZA L-TIROXINA Vârsta Doza zilnică, mcg/kg Preterm - - luni - - luni - - luni - - ani - - ani - - ani - Peste ani - Complexul de măsuri terapeutice include: • terapie prin exerciții fizice; • prevenirea rahitismului; • nootropice (cerebrolizină, nootropil (Piracetam), encefabol (Piritinol)); • vitaminele B; • mijloace antianemice Principalele criterii pentru adecvarea tratamentului sunt: • dinamica fiziologică a creșterii și dezvoltării sexuale; • absența manifestărilor clinice ale bolii; • normalizarea vârstei osoase; • Nivelul TSH - , - , mU/ml Supravegherea dispensarului - pe tot parcursul vieții Diff(|hfsnі іаіііні daagі іoz Nanism hipofizar (hipopituitarism) boala Down Sindromul Shereshevsky-Terper Graficul structurii logice a temei "Criza tirotoxică" Algoritm de diagnostic pentru hipotiroidism Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Examinarea unei fetițe de ani a relevat statură mică, dezvoltare corporală disproporționată, retard mental și constipație Indicați carența hormonului din organism a cauzat aceste modificări A Tiroxina B Hormon paratiroidian C Tirocalcitonina D Hormonul adrenocorticotrop E Oxitocina Sarcina Pacientul S , ani, a fost internat în clinică în stare gravă: transpirație crescută, senzație de căldură, stare subfebrilă, tremor, hiperkinezie coreoidă, dermografie persistentă roșie, tahicardie, extrasistolă, exoftalmie, mărire a glandei tiroide, senzații de frica de moarte Se suspectează criza tirotoxică Precizați parametrii de laborator care pot confirma diagnosticul preliminar A Hipocolesterolemia B Leucocitoză C Hipsoglobulinemie D Hipoproteinemie E Nivelul hormonilor tiroidieni din sânge Sarcina Copilul are luni Pielea este galbenă (de culoarea morcovului), turgența tisulară este redusă Fața este umflată Limba este mare Nu-l ține de cap Suge leneș Hernie ombilicala Nu crește în greutate corporală Mama a lucrat înainte de sarcină într-un laborator chimic Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Hipotiroidismul congenital B Anomalia tractului biliar C boala Down D Traumă la naștere a sistemului nervos E Malnutriție dobândită Sarcina Copil an, de la prima sarcina, nastere urgent Greutate la naștere g, lungimea corpului cm Cordonul ombilical a căzut în a -a zi, icterul a persistat până la săptămâni Din primele zile de viață suge rău, copilul este letargic Vocea este joasă Piele uscată, constipație Se ține de cap de la luni, stă de la luni, nu stă în picioare Fontanela mare , x cm, fara dinti Instalat diagnosticul de hipotiroidism Specificați medicamentul care trebuie prescris acestui copil A Antistrumină B Mercazolil C Tiroxina D Penicilina E Seduxen Sarcina Nou-născutul are adinamie în creștere, suge lenta, balonare, secreție tardivă de meconiu, pliu cutanat gros, piele uscată, icter intens și prelungit, cădere tardivă a cordonului ombilical, bradicardie moderată Specificați diagnosticul dvs A Hipotiroidismul congenital B Sepsis neonatal C Boala hemolitică a nou-născutului D Traumă la naștere E boala Hirschsprung Sarcina O examinare obiectivă a copilului a evidențiat manifestări clinice - umiditate pielii, excitabilitate, iritabilitate, pierdere în greutate, tahicardie, simptome de Graefe, Shtelvag, Möbius, palpitații Precizați pentru ce boală sunt caracteristice aceste manifestări clinice A Tirotoxicoza B Acromegalie C Hipotiroidism D Diabet zaharat E boala lui Down Sarcina O fetiță de ani dă semne de hipertiroidism de o lună Indicați tactici justificate patogenetic de management al pacientului A Tratament cu sedative B Administrarea de prednisolon C Numirea glicozidelor cardiace D Numirea Mercazolil E Terapia cu potasiu Sarcina Copilul are luni hipotiroidism congenital suspectat Precizați metoda de examinare care este cea mai informativă pentru confirmarea diagnosticului A Determinarea nivelului de iod legat de proteine din serul sanguin B Determinarea nivelului hormonului de stimulare a tiroidei din serul sanguin C Determinarea nivelului de colesterol din sânge D Definiția vârstei "osului" E Ecografia glandei tiroide Sarcina Un copil de luni se află în clinică pentru hipotiroidism primar Specificați nivelul de TSH din sângele acestui copil A Ridicat B Nemodificat C Redus D - E Sarcina O fată de ani se plânge de tulburări de somn, scădere în greutate, ritm cardiac crescut, dureri în zona inimii, oboseală crescută Hiperplazie marcată a glandei tiroide gradul II, exoftalmie Specificați ce tulburări ale nivelului hormonal sunt cele mai tipice pentru această afecțiune A Scăderea triiodotironipului B Creșterea hormonului de stimulare a tiroidei C Creșterea iodului legat de proteine D Scăderea tiroxinei E Creșterea tiroxinei și triiodotironinei Răspunsuri corecte AEACADBAE BOLI ADRENALE LA COPII Relevanța subiectului Insuficiența suprarenală poate fi adesea o manifestare a unor astfel de boli comune precum tuberculoza, endocrinopatiile autoimune O caracteristică a patologiei suprarenale în copilărie este o incidență relativ mare a bolilor congenitale, în special, disfuncția congenitală a cortexului suprarenal ( caz la - mii de nou-născuți), care duce la dezvoltarea unor condiții care pun viața în pericol și necesită o terapie adecvată în timp util În glandele suprarenale se disting straturi sau substanțe: > corticale, > cerebral Ambele straturi sunt glande endocrine Hormonii corticosteroizi se formează în cortexul suprarenal: > glucocorticosteroizi (cortizol), > mineralocorticosteroizi (aldosteron), > androgeni În medular se formează catecolamine: > adrenalina ( - %), > norepinefrină ( - %), > dopamină ( - %) INSUFICIENȚA SURENALĂ CRONICĂ Insuficiența cronică a cortexului suprarenal (CHI) este un complex de simptome care se dezvoltă ca urmare a producției insuficiente de glucocorticoizi și (sau) mineralocorticoizi Insuficiența suprarenală cronică primară (boala Addison) se dezvoltă ca urmare a scăderii producției de hormoni a cortexului suprarenal, ca urmare a proceselor distructive din acestea Insuficiența suprarenală cronică secundară se dezvoltă din cauza scăderii sau lipsei secreției de corticotropină de către glanda pituitară Insuficiența suprarenală cronică terțiară se dezvoltă din cauza scăderii secreției de corticoliberină în hipotalamus Etiologia CNN primară • hipoplazie suprarenală congenitală, • afectarea perinatală a glandelor suprarenale, • leziune la naștere, • septicemie, • leziuni autoimune ale cortexului suprarenal, • tumori ale glandelor suprarenale, • leziuni infecțioase (tuberculoză, sifilis, bruceloză, micoze), • amiloidoza, • hemocromatoză Patogeneza bolii Addison Subdezvoltarea sau distrugerea celulelor din toate zonele cortexului suprarenal duce la o scădere a sintezei de glucocorticoizi, mineralocorticoizi și androgeni Deficitul de mineralocorticoizi determină o creștere a excreției de sodiu, cloruri și apă în urină, retenție de potasiu, ceea ce duce la deshidratare cu hiponatremie și hipocloremie, hiperkaliemie și, în final, hipovolemie și scăderea tensiunii arteriale Din cauza deficitului de glucocorticoizi, lipogeneza, gluconeogeneza scade, apare hipoglicemia, mai ales pe stomacul gol În plus, deficiența de glucocorticoizi este însoțită de o încălcare a microcirculației, a funcției tractului gastrointestinal și de adaptare Deficiența de androgeni suprarenale se manifestă prin întârzierea creșterii și dezvoltarea sexuală ca urmare a scăderii sintezei proteinelor, în primul rând în țesutul osos și muscular Manifestari clinice • astenie, slăbiciune generală și musculară, adinamie; • hiperpigmentarea pielii este cea mai pronunțată la mameloane, linia albă a abdomenului, organele genitale externe, în locurile de frecare a îmbrăcămintei, în zona pliurilor mari, mucoasa bucală; • episoade de dureri abdominale, vărsături, diaree în timpul stresului; • întârzierea dezvoltării fizice și sexuale; • scăderea poftei de mâncare, scădere în greutate; • scăderea tensiunii arteriale (în principal diastolică), leșin La copiii mai mari, simptomele cresc pe o perioadă lungă de timp (luni, ani) Cu CNN congenital, semnele bolii pot apărea la scurt timp după naștere sub forma unei crize de insuficiență suprarenală acută Nou-născuții se caracterizează prin: • pierdere rapidă în greutate, • episoade de hipoglicemie, • anorexie, • regurgitare Diagnosticare HNN primar se caracterizează prin: • Scăderea nivelului de cortizol, aldosteron în sânge • Scăderea excreției urinare de -KS și -OKS cu niveluri crescute de ACTH și activitate renină plasmatică • Hiponatremie, hipoclorsmie, hiperkaliemie • Hipoglicemie pe stomacul gol și un test de tip plat pentru toleranța la carbohidrați • La copiii mai mari de - ani, "vârsta osoasă" este de obicei întârziată • Pe ECG - semne de hiperkaliygistia • La ultrasunete - o scădere a dimensiunii glandelor suprarenale În insuficiența suprarenală secundară și terțiară, nivelurile sanguine sunt reduse: • TSH și T , • STH (bazal și stimulat), • FSH, LH, prolactină Tratament Cura de slabire Conținutul de calorii este cu - % mai mare decât de obicei pentru o anumită vârstă Creștere de proteine, grăsimi (de preferință vegetale), carbohidrați Restricționarea alimentelor bogate în săruri de potasiu (prune uscate, caise, stafide, smochine, cartofi copți) Creșterea aportului de clorură de sodiu la - g/zi Terapie patogenetică: glucocorticosteroizi Medicamentul de elecție este hidrocortizonul, care oferă atât efecte glucocorticoide, cât și mieralocorticoide Alți glucocorticoizi sintetici (prednisolon, dexametazonă) nu au activitate mineralocorticoidă Fludrocortizonul (Cortinef, Florinef) are o activitate mineralocorticoidă ridicată Dozele de medicamente hormonale sunt selectate individual, în funcție de severitatea insuficienței renale cronice și de vârsta copilului Pe lângă terapia de substituție, sunt prescrise multivitamine, acid ascorbic și vitaminele B Când tuberculoza, ciuperca și alte etiologii sunt confirmate, se efectuează un tratament specific HIPERPLAZIE ADRENALĂ CONGENITĂ (CHN, SINDROM ADRENOGENITAL) Un grup de boli ereditare cauzate de o scădere determinată genetic a activității uneia dintre enzimele implicate în steroidogeneză Etiologie Toate formele de CAH sunt moștenite în mod autosomal recesiv Cea mai frecventă deficiență este -hidroxilaza ( - % din toate cazurile) Gena care codifică sinteza -hidroxilazei este situată pe brațul scurt al cromozomului Boala este moștenită legată de antigenele sistemului HLA Deficiența de -hidroxilază este mult mai puțin frecventă - aproximativ % din toate cazurile de boală Gena este localizată pe brațul lung al cromozomului H deficient nas -hydroke si lase Patogeneza O scădere a activității -hidroxilazei este însoțită de sinteza insuficientă de cortizol și aldosteron Lipsa cortizolului duce la secreția excesivă de ACTH, care provoacă hiperplazia cortexului reticular al corticalei suprarenale și hiperproducția de androgeni Deficitul de aldosteron duce la activarea sistemului renină-apgiotensină Manifestari clinice Formele VGKN: • îndepărtarea sării, • simplu (viril), • hipertonic Formă care pierde sare Apare din primele zile de viață • Structura organelor genitale externe: > fete - intersexual, > baieti-corect • Creșterea fenomenelor de insuficiență suprarenală acută (ONI): > regurgitare > vărsături > diaree, > pierdere progresivă în greutate, > simptome de exsicoză: J piele uscată, J scăderea turgenței tisulare, J retragerea fontanelei, > scaderea tensiunii arteriale, > tahicardie (rareori bradicardie), > surditate a tonurilor inimii, > semne ale tulburărilor de microcirculație: J "marmorare" a pielii, J cianoza, > dinamica • Hiperpigmentare • Analize de sânge: > niveluri crescute de potasiu, > scaderea nivelului de sodiu, > niveluri crescute de -hidroxiprogesteron, > acidoza metabolica, > hipoglicemie, > scaderea nivelului de aldosteron, > activitate crescută a reninei • ECG - semne de hiperkaliigitie Tratament Terapia sub formă de sare începe de obicei în starea ONN Se injectează intravenos hidrocortizon - mg/kg Mai departe în timpul zilei, până când starea se stabilizează, la fiecare ore hidrocortizon intravenos - mg/kg După stabilizarea stării pacientului, doza de glucocorticoizi este redusă treptat, de obicei pe parcursul a zile (cu / din doză zilnică) până la o doză de întreținere După încetarea vărsăturilor, pe cale orală se administrează mineralocorticoizi: fludrocortizon (cortinef), , - , mg pe zi În scopul rehidratării, se prescrie o soluție de glucoză %, soluție de clorură de sodiu , % ( : ) În cazul hipoglicemiei severe, se utilizează o soluție de glucoză % Cu o scădere semnificativă a tensiunii arteriale, se prescrie dopamină La PH Glucocorticoizi - este de preferat hidrocortizonul > Mineralocorticoizi - fludrocortizon (Cortinef) Controlul adecvării terapiei de substituție este: • normalizarea excreției -KS în urina zilnică, • normalizarea nivelului de ACTH din sânge, • normalizarea cortizolului din sânge, • normalizarea nivelurilor de K, Na, C din sânge Simplu (forma virilă) • Din momentul nașterii: fetele prezintă semne de fals hermafroditism feminin, băieții au o mărire a penisului La gradul de virilizare, organele genitale externe la fete iau forma bărbaților Băieții se caracterizează prin hiperpigmentarea pielii scrotului încă de la naștere Testiculele sunt de obicei adecvate vârstei • Caracterizat prin accelerarea creșterii copiilor bolnavi, începând de la - ani, cu o schimbare treptată a proporțiilor corpului spre masculinizare Până la vârsta de - ani, pacienții încetează să crească din cauza închiderii timpurii a zonelor de creștere • Hiperpigmentarea la nivelul vulvei, pliurile pielii, areolele mameloanelor, în jurul anusului este asociată cu secreția excesivă de ACTH și hormon de stimulare a melanocitelor • De la - ani apar acnee vulgare pe pielea fetei si a spatelui • Creșterea sexuală timpurie a părului este caracteristică - - ani în pubis, după - ani - la axile • O voce aspra, din cauza hipertrofiei corzilor vocale, se remarca de la - ani, dar uneori din primii ani de viata • Odată cu vârsta, mărirea penisului la băieți și hipertrofia cu virilizare clitoridiană la fete progresează La fetele de la pubertate de vârstă, glandele mamare nu se dezvoltă, menstruația nu apare de la sine Tratament Pacienților cu o formă simplă li se prescrie de obicei hidrocortizon fără mineralocorticoizi; atunci când se utilizează prednisolon, este necesar să se combine cu doze mici de -fluorocortizon Forma hipertonică Această formă se datorează formării crescute de -deoxicorticosteron din cauza deficitului de -p-hidroxilazei • Odată cu virilizarea, are loc o creștere a tensiunii arteriale • Există simptome caracteristice hipertensiunii arteriale: > extinderea granițelor inimii, > modificări ale vaselor fundului de ochi, > proteine în urină • Hipertensiunea progresivă poate duce la insuficiență cardiacă și renală Tratament: • glucocorticoizi, • mineralocorticoizi, • medicamente antihipertensive Biosinteza steroizilor în cortexul suprarenal (Shabalov N P , ) COLESTEROL , desmolază Algoritm pentru diagnosticarea insuficienței suprarenale cronice (Shabalov N P , ) CORTISOL ovi CORTISOL I THCC L RF Moderat ■ -i Io CORTISOL - sânge -I Fili ■ J I N , J f f aldosteronul din sânge 'TTgi-rg Negativ A pune Hipoaldostronism j j J ~X ALDOSTERON ALDOSTERON I [ALDOSTERON | [ ACTH sânge II sânge II sânge II sânge I tDT^Vjizr y-SHG Sh Hipoaldostronism total ț Total ■ HIKI J ■ > [ HNKN J izm I Issvdohipoaldostronism ■ Izolat m norhuf buc G PC deficiența GLA HNKN secundar* ** * CKN este suspectată atunci când un pacient prezintă - simptome clinice principale ** În hipopituitarism, producția afectată de ACTH este mai des detectată activ, chiar și în absența simptomelor evidente Algoritm pentru diagnosticarea sindromului Itsenko-Cushing (Shabalov N P , ) [Suspect pentru SIC Cortizolul din sânge (ritm circadian) Excreția de -OCS [Normal R" îmbunătățit (SIC nr I pozitiv I* Dexametazonă mică Test I Negativ | Hipercortizolism funcțional (SIC ACTH din sânge, test cu dexametazonă mare ACTH este moderat crescut test dexametazonă mare ACTH foarte crescută, test dexametazonă mare pozitiv ACTGen inferior, test dexametazonă mare negativ negativ sau pozitiv boala Itsenko-Cushing SIC suprarenale Imagistica glandelor suprarenale Sindromul ACTH ectopic Căutați un focar de secreție ectopică de ACTH Imagistica glandei pituitare Adenom Fara adenom Adenom hiperplazie nodulară Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul O fetiță de an a fost transportată la spital în stare agonală Bolnav pentru prima zi Pe fondul unei temperaturi de °C, pe pielea extremităților inferioare a apărut o erupție hemoragico-necrotică abundentă BP / mm rt Artă Frecvența respiratorie pe minut, puls firid pe minut Simptomele meningiene sunt negative După oră, copilul, în ciuda resuscitarii, a murit S-a pus diagnosticul de meningococemie Indicați ce modificări în timpul examinării de laborator sunt tipice pentru acest caz A Scăderea potasiului din sânge B Creșterea nivelului sanguin de cortizol, aldosteron, -OCS C Excreție urinară crescută de -OCS D Anemia E Scăderea nivelului sanguin de cortizol, aldosteron -OCS Sarcina O fată de ani se plânge de letargie, oboseală mentală și fizică rapidă și tulburări dispeptice Examenul a evidențiat teste tuberculinice pozitive, hipoglicemie, tensiune arterială / mm Hg Art , hiperpigmentarea pielii Precizați, în ce patologie a glandelor suprarenale se observă astfel de fenomene A boala Addison B Sindromul Itsenko-Kushipg C Insuficiență acută a cortexului suprarenal D Sindrom adrenogenital E sindromul Kohn Sarcina La un copil de săptămâni, tabloul clinic este dominat de vărsături repetate "de fântână", care nu sunt asociate cu aportul de lapte matern Periodic, copilul are scaune de - ori pe zi, lichide, galbene, fără impurități patologice La examinare se notează manifestări de toxic-exicoză grad II Observați hipertrofia clitorisului Specificați diagnosticul dvs A Stenoza pilorică B Infecție intestinală acută C Sindrom adrenogenital, formă cu pierdere de sare D Acalazia esofagului E Pilorospasm Sarcina Un copil de ani cu o anomalie limfatico-hipoplazică a constituției pe fondul gripei s-a agravat brusc: letargie, frisoane, convulsii Temperatura , °C Extremitățile sunt reci, cu o tentă de "marmură" BP / mm rt Artă Pulsul este firav, pe minut Oliguria Specificați cu ce preparat este necesar să începeți tratamentul A Acetat de cortizon în interior C Hemisuccinat de hidrocortizon intravenos prin picătură C Prednisolon în interior D -fluorocortizon sublingual E Urbazon interior Sarcina Un băiețel de ani cu insuficiență suprarenală cronică a întrerupt brusc tratamentul cu prednisolon La câteva zile după accesarea unei infecții virale respiratorii acute, starea s-a deteriorat brusc și au apărut vărsături, letargie, anurie și tensiunea arterială a scăzut Precizați ce tip de terapie este cea principală A Antihistaminice B Antibiotice C Enzime D Hormonii cortexului suprarenal E Probiotice Sarcina Un băiețel de ani se plânge de dureri de cap Un examen obiectiv a evidențiat hipertensiune arterială TA pe brate / mm Hg Art , pe picioare - / mm Hg Art Există un fizic astenic, semne de dezvoltare sexuală prematură Examinarea cu raze X a oaselor a evidențiat închiderea zonelor de creștere Nivelul de -KS a fost crescut în urină, hemoleucograma completă nu a arătat nicio patologie Precizați diagnosticul cel mai probabil A IRR pentru tipul hipertensiv B Coarctarea aortei C Glomerulonefrita acută cu sindrom nefritic D Anomalii congenitale ale vaselor renale E Disfuncția congenitală a cortexului suprarenal Sarcina Un copil de zile s-a născut din prima sarcină, care a continuat cu toxicoză a primei și a doua jumătăți Mama este obeză gradul III Copilul s-a născut cu o încurcătură strânsă a cordonului ombilical în jurul gâtului Apgar scor - puncte Greutatea corporală g Starea copilului este gravă Emoționați, convulsiile au făcut loc letargiei, adinamiei Pielea este palidă cu o "tentă de marmură", rece, umedă la atingere Hipotensiune musculară Respirația este superficială Zgomotele cardiace sunt surde, până la pe minut, tensiunea arterială / mm Hg Artă Abdomen umflat, moale Ficat + cm glicemia , mmol/l Creatinină - , µmol/l Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Traumă la naștere B Insuficiență suprarenală acută C Comă hipoglicemică D Comă uremică E Sepsis Sarcina Un pacient a mers la medic cu plângeri de sete constantă Au fost stabilite hiperglicemie, poliurie și niveluri crescute de -cetosteroizi în urină Precizați diagnosticul dumneavoastră preliminar A Diabetul cu steroizi B Diabet zaharat tip C Mixedemul D Glicozoza tip E boala Addison Sarcina Nou-născutul a fost internat cu vărsături și semne de deshidratare La examinare, copilul este stabil, cu hiperpigmentare minimă în jurul mameloanelor Nivelul de sodiu din serul sanguin este de mmol/l, potasiu - mmol/l Specificați diagnosticul dvs A Hipotiroidismul congenital B Stenoza pilorică C Sindromul adrepogenital D Hiperaldosteronism E Pafipopituitarism Sarcina Fata , luni Plângeri de vărsături frecvente, indiferent de aportul alimentar, pierderea în greutate, slăbiciune S-a născut cu o greutate de g, acum cântărește g Obiectiv: stratul de grăsime subcutanat palid este absent, clitoris asemănător penisului, zgomote cardiace înfundate, tahicardie Potasiu din sânge - , mmol / l, sodiu - mmol / l Specificați diagnosticul dvs A Obstrucție intestinală parțială B Stenoza pilorică C Disbacterioza intestinală D Enterocolită E Sindrom adrenogenital Răspunsuri corecte EACBDEBACE BOLI ALE SISTEMULUI HIPOTALAMA-HIPOFZAR SI GLANDELE GENERALE LA COPII Relevanța subiectului Sistemul hipotalamo-hipofizar este una dintre cele mai importante Legături din Oervtststtii la iglggtpopr d reglarea și controlul funcției glandelor endocrine Încălcarea dezvoltării sexuale a adus copiii împreună t gtl r vichy apare în rândul copiilor și adolescenților Destul de des și poate fi văzut r rlt d nu se manifestă ca "ZXSZZXr(tm) "°" sexual insuficient, oh Glanda pituitară este situată în regiunea Șii Turciei Există lobi anteriori, mijlocii, posteriori ai glandei Primele două se numesc adenohipofiză, iar ultima, constând din elemente nervoase, se numește neurohipofiză Următorii hormoni sunt produși în glanda pituitară anterioară ACTH (hormon adrenocorticotrop) STH (somatotrop) TSH (tirotrop) FSH (foliculostimulant) LH (luteinizant) LTG (prolactină) Hormoni gonadotropi Hormonul melanomului este produs în lobul mijlociu al glandei pituitare În glanda pituitară posterioară se sintetizează hormoni: Oxitocina Vasopresină sau hormon antidiuretic NAZISM HIPOFIZIC Nanismul hipofizar este o boală cauzată de o deficiență a hormonului somatotrop (GH), manifestată printr-o întârziere semnificativă a creșterii Insuficiența absolută sau parțială a hormonului de creștere se poate dezvolta nu numai din cauza patologiei glandei pituitare, ci și prin încălcarea reglării hipotalamice a reacției, defecte în biosinteza STr și o scădere a sensibilității țesuturilor periferice la hormon La unii pacienți se constată o deficiență izolată (deficiență absolută sau parțială a lui G), dar în majoritatea cazurilor există o deficiență a altor hormoni hipofizari Etiologie Ereditar (moștenire de tip autozomal recesiv) Malformații congenitale ale glandei pituitare (aplazie, hipoplazie, ectopie) Hipipituitarismul dobândit • Traume (leziuni cerebrale traumatice, inclusiv naștere, leziuni chirurgicale) • Tumori ale hipotalamusului, ale glandei pituitare sau ale altor părți ale creierului (craniofaringiom, neurofibrom, adenom hipofizar etc ) • Boli infiltrative ale creierului (histiocitoză X, sarcoidoză) • Boli infectioase ale creierului (toxoplasmoza, meningita virala sau bacteriana, encefalita • Iradierea capului și gâtului consecințele chimioterapiei • Forme idiopatice Patogeneza Ca urmare a acțiunii anumitor motive, apare deficitul de somatotropină (izolat sau în combinație cu o deficiență a tuturor hormonilor tropicali) În unele cazuri, se observă leziuni primare ale glandei pituitare, în altele - încălcări secundare ale funcției sale Acesta din urmă apare cu o producție scăzută de hormoni de eliberare a liberinei și o stimulare insuficientă a glandei pituitare sau o creștere a producției de hormoni care eliberează statine care suprimă funcția acesteia Pe lângă insuficiența somatotropinei în implementarea nanismului, un rol important revine sensibilității receptorilor la factorii de creștere a țesuturilor - somatomedine Manifestari clinice Creșterea la naștere este de obicei medie, uneori există o întârziere moderată a creșterii Întârzierea creșterii este diagnosticată mai des de la vârsta de doi ani Pacienții se plâng de: • frig, • scăderea forței musculare, • dureri de cap, în special dimineața, • scăderea apetitului Cu o deficiență absolută a hormonului de creștere, copilul are un aspect tipic: • Fața este scurtă și largă • Închiderea tardivă a fontanelelor craniului • Osul frontal iese înainte • Rădăcina nasului este în formă de şa, înfundată • Maxilarul inferior și bărbia sunt subdezvoltate • Dintii tardive • Gâtul este scurt • Voce înaltă • Mâini și picioare mici • Stratul adipos subcutanat este excesiv dezvoltat, distribuit peste tip feminin • Fizicul este infantil • Pielea este uscată, palidă, încrețită • Tensiunea arterială cu tendință de scădere, în situații stresante, leșin • Organele genitale externe sunt reduse, nu există caracteristici sexuale secundare la pubertate • Pacienții au o inteligență normală, dar au un caracter închis, timid sau agresiv Diagnosticare Diagnosticul se bazează pe analiza datelor anamnestice și clinice Întârzierea creșterii este mai mare de abateri sigmoide (sub centile), în comparație cu standardele de vârstă Confirmarea de laborator a hipopituitarismului cu studiul nivelurilor de hormon de creștere și IPFR-I (factor de creștere asemănător insulinei) din sânge este obligatorie: J Nivelurile scăzute ale hormonului de creștere (sub - ng/ml) în timpul zilei și după două teste provocatoare (cu activitate fizică, cu insulină, clonidină, dopamină) confirmă diagnosticul de hipopituitarism J Există un nivel scăzut de IPFR- O examinare cu raze X a mâinilor și articulațiilor încheieturii mâinii a arătat o întârziere a vârstei "oaselor" față de vârsta pașaportului cu mai mult de ani În același timp, se examinează conținutul altor hormoni tropicali ai glandei pituitare: LH, FSH, ACTH, TSH Planul de examinare include tomografia computerizată a creierului, care permite identificarea tumorilor, formațiunilor infiltrative, malformațiilor și a altor patologii ale hipofizei și hipotalamusului Tratament Terapia de substituție cu hormon de creștere obținut pe baza tehnologiei ADN recombinant se efectuează cu deficit dovedit de GH din momentul confirmării diagnosticului în doză de , - , U/kg pe zi, zilnic sau de ori pe săptămână subcutanat, timp de o mult timp, până când zonele sunt închise creștere sau atingerea unei creșteri acceptabile din punct de vedere social În prezent, s-a demonstrat oportunitatea tratamentului pe tot parcursul vieții cu preparate cu somatotropină ACROMEGALIE O boală cauzată de producția excesivă de somatotropină și caracterizată printr-o creștere disproporționată a oaselor scheletului, țesuturilor moi și organelor interne Acromegalia și gigantismul sunt boli apropiate patogenetic, dar de obicei acromegalia se dezvoltă dacă secreția de hormon de creștere crește cu zonele de creștere deja închise Gigantismul este diagnosticat atunci când lungimea corpului este > o față de media pentru o anumită vârstă și sex Etiologie și patogeneză Cea mai frecventă cauză a acromegaliei și gigantismului este un adenom hipofizar eozinofil Hiperfuncția celulelor eozinofile poate fi cauzată de traumatisme ale craniului, procese infecțioase în regiunea hipotalamo-hipofizară Din diferite motive, celulele eozinofile ale adenohipofizei produc o cantitate mare de somatotropină Un exces de hormon de creștere este cauza creșterii tracțiunii oaselor tubulare lungi, a creșterii organelor interne și a proceselor hiperplazice din organism Manifestari clinice În stadiile incipiente, chiar înainte de apariția semnelor de acromegalie, pacienții notează: • oboseală, • durere în diferite părți ale corpului, • slăbiciune generală, • parestezii, • dureri articulare, • senzație de amorțeală a membrelor, • tulburari ale somnului, • transpirație crescută Odată cu dezvoltarea bolii, apar simptome specifice acromegaliei: • Grosteria trăsăturilor faciale - creșterea arcurilor superciliare, oasele zigomatice, maxilarul inferior, spațiile dintre dinți • Există o creștere excesivă a țesuturilor moi ale feței: nasul, buzele, urechile sunt mărite • Pielea formează pliuri aspre pe față și pe cap, în special în obraji, frunte și occiput • Hipertrofie observată a glandelor sebacee și sudoripare, Akpe • Creșterea crescută a părului pe trunchi, membre • Din cauza îngroșării corzilor vocale, vocea devine scăzută, în vis, pacienții sforăie • Se remarcă îngroșarea mâinilor și picioarelor, în principal în lățime, îngroșarea oaselor metacarpiene cu dezvoltarea exostozelor • Se găsesc semne de splanhnomegalie, • Creșterea presiunii intracraniene • Scăderea acuității vizuale, îngustarea câmpurilor vizuale și congestia fundului de ochi Diagnosticare Cu gigantism și acromegalie, nivelurile de somatotropină și somatomedină din serul sanguin sunt crescute semnificativ În plus, nivelurile de hormon de creștere din serul sanguin în timpul zilei rămân monoton de ridicate, în timp ce la copiii sănătoși există vârfuri în creșterea concentrației de hormon de creștere Există o scădere paradoxală a nivelului hormonului de creștere în timpul testului cu arginină, dopamină Hiperfosfatemia și scăderea toleranței la carbohidrați sunt de o importanță deosebită în diagnostic În sânge, nivelul acizilor grași polinesaturați, fosfatază alcalină este crescut În cazul acromegaliei, razele X relevă: • fenomene de osteoporoză, • creșterea pneumotizării sinusurilor principale și paranazale, • creșterea dimensiunii șeii turcești, • modificări osoase ale încheieturilor și picioarelor, • îngroșarea epifizelor, exostoze pe radiografiile oaselor tubulare Un examen oftalmologic poate evidenția discuri optice congestive, câmpuri vizuale limitate Tratament Se folosesc analogi de somatostatina (sandostatin (Octreotide)) sau lanreotide cu acțiune prelungită (somatulin (Lanreotide)) Durata tratamentului este de - luni Dacă este necesar, terapia cu raze X este prescrisă glandei pituitare DIABET INDIABET Diabetul insipid se caracterizează prin poliurie și polidipsie ca urmare a insuficienței hormonului antidiuretic hipofizar (ADH, vasopresină) sau a sensibilității scăzute a tubilor renali la acesta Etiologie • Afectarea hipofizei posterioare poate fi însoțită de diabet insipid tranzitoriu • În - % din cazuri, cauza diabetului insipid sunt tumorile situate deasupra șeii turcești (craniofaringioame, glioame) • Reticulohistiocitoza X la - % dintre pacienţi este însoţită de diabet insipid • Cauze mai rare: > encefalita, > meningita tuberculoasa, > traumatisme, în special o fractură de craniu, > șoc electric, > hipotermie • Forme ereditare cunoscute (autosomal dominante și X-linked) datorate unui defect sau absență a genei ADH • Boala se poate manifesta in perioada neonatala la copiii care au suferit hipoxie sau hemoragie intraventriculara • La / - / pacienti, cauza diabetului insipid este necunoscuta (diabet insipid idiopatic), dar jumatate dintre ei au anticorpi la membrana celulelor secretoare de ADH, ceea ce sugereaza o geneza imuna a bolii • Diabetul pesar nefrogen se dezvoltă din cauza insensibilității tubilor renali la ADH Patogeneza Lipsa ADH duce la: • poliurie cu densitate relativă scăzută a urinei, • creșterea osmolarității plasmatice, • polidipsie Cu un aport inadecvat de lichide, deshidratarea hiperosmolară se poate dezvolta pe parcursul mai multor ore Manifestari clinice La majoritatea copiilor, primele și principalele simptome sunt: • sete, pacienții înainte de tratament beau de la până la litri pe zi, • poliurie, • incontinență urinară nocturnă, • slăbiciune Apoi se notează următoarele manifestări ale bolii: • Lipsa transpiratiei chiar si atunci cand pierderea de apa in urina este complet compensata prin consumul de apa din abundenta • Pielea este foarte uscată • Salivația este redusă, gura uscată • Motilitatea tractului gastrointestinal este perturbată, există gastrită, colită, constipație • Copiii sunt în urmă în dezvoltarea fizică, dezvoltarea sexuală întârziat • Caracterizat prin tulburări mentale și emoționale, insomnie, cefalee, iritabilitate, lacrimi • Tahicardie, scăderea tensiunii arteriale Diagnosticare • Reducerea capacităţii de concentrare a rinichilor Testul lui Zemnitsky a evidențiat hipoizostepurie și nicturie • Diureza zilnică este de obicei de - litri cu o densitate relativă a urinei - • Aportul inadecvat de lichide timp de ore are ca rezultat o osmolaritate plasmatică crescută, dar nicio creștere a gravitației relative a urinei • O scădere a nivelului de vasopresină din plasmă este caracteristică (dacă cercetarea este posibilă) • Niveluri crescute de sodiu în sânge Pentru a clarifica natura bolii, se mai folosesc examene cu raze X, oftalmologice, neurologice și, dacă este necesar, tomografie computerizată Tratament Cu deficit de ADH se folosesc preparate de desmopresină Doza medie J pentru copii de la luni la ani - - mg, S peste ani - - mg Recepție unică sau împărțită în - doze Începeți tratamentul cu o recepție de seară Dacă este necesar, creșteți doza după - zile până la doza minimă eficientă Trebuie utilizată cea mai mică doză eficientă BOLI ALE DUMNEZEU DEZVOLTARE SEXUALĂ PREMATURĂ Pubertate prematură (PPR) - apariția semnelor de pubertate la fetele sub ani și la băieții sub ani Aloca: • PPR adevărată, caracterizată prin apariția precoce a caracteristicilor sexuale secundare corespunzătoare sexului copilului, cu creșterea activității și dimensiunii gonadelor; • PPR falsă, în care gonadele nu se maturizează, iar caracteristicile sexuale secundare pot sau nu corespunde sexului (PPR izo- sau heterosexuală) Clasificarea etiologică a PPR PPR adevărat • idiopatic, • Leziuni ale SNC: tumoare pe creier, S meningita, encefalita, • Sindromul McCune-Albright, formă tardivă, • cu alte boli endocrine: S hipotiroidism primar netratat, S hiperplazia congenitală a cortexului suprarenal PPR fals la fete • tumori ovariene, • Chist ovarian autonom producator de hormoni, • tumoră producătoare de estrogeni a glandelor suprarenale, • estrogeni exogeni BPR heterosexual • sindrom adrenogenital, • tumoră producătoare de androgeni a glandelor suprarenale, • androgeni exogeni, steroizi anabolizanți PPR fals la băieți: > Izosexual: • hiperplazia primară a celulelor Leydig, • sindrom adrenogenital, • tumoră producătoare de androgeni a glandelor suprarenale, • androgeni exogeni, steroizi anabolizanți > Heterosexual: • tumoră a gonadelor, • estrogeni exogeni Manifestari clinice Adevărata PPR isosexuală se caracterizează prin simptome caracteristice pubertății la copiii sănătoși Ele apar însă la o vârstă mai fragedă, uneori încă din primele luni de viață • Creșterea copiilor bolnavi este semnificativ accelerată • Modificări ale fizicului (masculin sau feminin) • Apare acnee vulgară, creșterea părului sexual • Fetele dezvoltă glande mamare, începe menstruaţie • La băieți crește dimensiunea testiculelor, penisului, scrotului, apar erecții frecvente, vise umede • La băieții cu PPR, spermatogeneza se stabilește precoce, la fete - ciclul ovulativ-menstrual și capacitatea de a concepe • Dezvoltarea psihomotorie este adecvată vârstei PPR isosexual fals se caracterizează prin aceleași simptome ca și adevăratul, dar băieții nu au o mărire a testiculelor, iar fetele nu au o mărire a ovarelor Cu PPR fals heterosexual, pacienții prezintă semne de sex opus: • La fete, există o creștere a clitorisului, tipul masculin de creștere a părului sexual și alte semne de hiperandrogenism în absența glandelor mamare, a uterului și a ovarelor • La băieți, cel mai frecvent simptom este ginecomastia în absența măririi testiculelor și penisului Diagnosticare Diagnosticul se stabilește pe baza examenului, studiilor antropometrice și genitometrice Tipic este accelerarea "vârstei osoase" La fetele cu PPR adevărat, ultrasonografia relevă o creștere a uterului și a ovarelor cu foliculi mari Nivelul gonadotropinelor din sânge crește cu PPR de origine centrală și rămâne neschimbat sau scade la pacienții cu o tumoră a gonadelor sau a glandelor suprarenale Pentru PPR heterosexuală, este tipică o creștere a nivelului de hormoni sexuali ai sexului opus în sânge Pentru diagnosticul de PPR fals, se examinează excreția urinară de -cetosteroizi și nivelul de -hidroxiprogesteron din sânge Tratament Numai când diagnosticul de PPR real este confirmat, se prescriu diferelină (Triptorelin), decapeptil (Triptorelin) Durata tratamentului medicamentos este până la debutul pubertății (până la ani pentru fete și până la ani pentru băieți) Monitorizarea eficacității tratamentului se realizează prin nivelul de hormon foliculostimulant, hormon luteinizant, estradiol: în etapa de selecție a dozei - dată în luni (primele luni), apoi - dată în luni În cazul în care cauza PPR este o tumoare a sistemului nervos central, tratamentul se efectuează în colaborare cu neurochirurgi DEZVOLTARE SEXUALĂ ÎNTÂRZIATĂ Întârzierea dezvoltării sexuale (ZPR) este o întârziere funcțională, a tempo, a apariției semnelor pubertății cu mai mult de ani față de termenii medii Etiologie Cauzele ZPR depind de caracteristicile constituționale (forma familială) La unii băieți, cauza CRA poate fi: • patologie somatică cronică, • patologie endocrină: j obezitate, J hipotiroidism, J hipoparatiroidism, J diabet zaharat • boli ale sistemului nervos central: S consecințele rănirii, S boli infecțioase, J hipoxie Manifestări clinice ale principalelor forme de retard mintal la băieți Forma constituțională • Forma familială de retard mintal, care este combinată cu întârzierea creșterii • Greutatea corporală este normală sau mică • Fizicul este masculin • Patologie somatică animal de companie • Organele genitale externe sunt formate corect, dar se potrivesc prepuberală • Nu există caracteristici sexuale secundare la pubertate • Nivelul hormonilor gonadotropi și al testosteronului din sânge corespund valorilor prepuberale • Pubertatea începe la vârsta de - ani sau mai târziu, ritmul ei este normal • "Vârsta osului" este cu - ani în urmă față de vârsta pașaportului Forma somatogenă • Se dezvoltă pe fondul unei patologii somatice sau endocrine severe • Clinica determină boala de bază • Structura corectă a organelor genitale externe și absența semnelor de pubertate la pubertate • Parametrii de laborator sunt la fel ca în forma constituțională • Gradul de decalaj al "vârstei osoase" din pașaport depinde de severitatea și durata bolii Falsă distrofie adipozogenitală Se dezvoltă la băieții cu leziuni ale SNC de origine infecțioasă, hipoxică sau traumatică Aceste leziuni pot apărea la orice vârstă, dar cel mai adesea în perioada perinatală Încălcările sunt temporare Caracteristică: • obezitate cu depunere de grăsime de tip feminin, • creștere accelerată, • microgenitalism, • lipsa caracteristicilor sexuale secundare în pubertate În sânge, nivelul de testosteron și hormoni gonadotropi este redus Pubertatea începe după - ani Sindromul pubertăţii neregulate • Se caracterizează prin apariția unei creșteri sexuale precoce sau în timp util, ca urmare a hiperandrogenismului suprarenal cu dimensiuni infaltive ale testiculelor și organelor genitale externe • Întotdeauna însoțită de obezitate • Nivelurile hormonului luteinizant sunt crescute sau normale • Nivelurile de FSH și testosteron sunt scăzute • Nivelurile hormonului adrenocorticotrop (ACTH), cortizolului și androgenilor suprarenale sunt crescute Tratament Băieților cu retard mintal li se oferă un complex de măsuri de îmbunătățire a sănătății (terapie cu vitamine, întărire, terapie cu exerciții fizice, igienizarea focarelor de infecție), care contribuie la stimularea dezvoltării fizice Adolescenții peste - ani care nu prezintă semne de pubertate sunt supuși corecției hormonale Cu un nivel scăzut de hormoni gonadotropi (falsă distrofie adipozogenitală), se pot prescrie - cure de gonadotropină corionică La băieții cu sindrom de pubertate anormală, cel mai eficient este tratamentul combinat cu medicamente cu activitate lutspizing și foliculo-stimulatoare (Pergonal) Uneori, cursurile de gonadotropine alternează cu preparate cu testosteron O condiție prealabilă pentru tratamentul ZPR este utilizarea de doze minime de medicamente cu o durată scurtă de utilizare a acestora SINDROMUL SHERESHEVSKY-TURNER Sindromul Shereshevsky-Turner (sindromul monosomiei cromozomului X) este o formă tipică de ageneză sau disgeneză a gonadelor Principala cauză a sindromului Shereshevsky-Turner este absența unuia dintre cromozomii sexuali (cariotip , X) Pe lângă monosomie Pe cromozomii sexuali sunt posibile și modificări morfologice ale cromozomului X (deleția brațelor scurte sau lungi, cromozomul inel) Manifestari clinice În perioada nou-născutului(tm): • edem limfoid al mâinilor și picioarelor, • greutate mică la naștere, • hipotensiune musculară, • defecte cardiace congenitale, defecte renale, • organele genitale externe se formează întotdeauna după tipul feminin, deși unii pacienți pot prezenta hipertrofie clitoridiană La vârsta preșcolară: • piept larg, • deformarea în formă de pâlnie a sternului, • mameloane distanțate larg, • urechi deformate, așezate jos, • epicant, • micrognatie, • gat scurt, larg, • creștere scăzută a părului în partea din spate a capului, • pliul larg al pielii de la spatele capului până la centura scapulară, • anomalii ale mâinii: J scurtarea celui de-al patrulea deget din cauza oaselor metacarpiene, utilizare J hipoplazie sau hipertrofie a plăcilor de unghii, J scurtarea și curbura degetelor V, • "Cerul gotic", • creșterea incorectă a dinților, • defecte ale smalțului dentar, • pigmentarea pielii, • pierderea auzului și a vederii, • % dintre fetele cu cariotip X au retard mintal În timpul adolescenței: • piperizarea este de obicei sub centilul , • infantilism sexual, • organele genitale externe sunt subdezvoltate, • hipoplazia uterului, • ovarele sunt absente, mameloanele sunt subdezvoltate, nu sunt pigmentate, nu există creșterea părului pe pubis și în regiunea axilară, aminoree primară La adulti: • mic de statura, • hipogonadism, • infertilitate Diagnosticare Diagnosticul sindromului Shereshevsky-Turner se stabilește prin examen citogenetic - X cariotip sau variante, cromatina sexuală este negativă La fetele pubertare, nivelul hormonilor gonadotropi și al estradiolului din sânge sunt aproape de normal, iar după vârsta de - ani se constată un nivel crescut al gonadotropinelor, în special al hormonului foliculostimulant, și o scădere a estradiolului Secreția de hormon somatotrop nu este perturbată "Vârsta osoasă" corespunde pașaportului Tratament Corectarea malformațiilor Corectarea staturii mici Terapie de substitutie cu hormoni sexuali feminini (de la - ani) Se folosesc doze mici de estrogeni SINDROMUL KLINEFELTER Sindromul Klinefelter este o patologie cromozomială congenitală a dezvoltării sexuale Se notează la bărbați și se referă la formele primare de hipogonadism masculin Cariotipul pacientului conține un cromozomi Y și doi sau mai mulți cromozomi X Un simptom constant la bărbații cu sindrom Klinefelter este azoospermia, infertilitatea Bărbații sunt mai susceptibili de a fi înalți, de dezvoltare musculară slabă, proporții corporale asemănătoare unui eunuc, obezitate, tulburări de comportament, uneori inteligență scăzută Dacă numărul de cromozomi X din cariotip este mai mare de doi, tabloul clinic devine mai viu: • scăderea inteligenței, • deformarea auricularelor, gat scurt, curbura degetelor de la maini si picioare, • testiculele sunt foarte mici, adesea criptorhidie, • scrotul și penisul sunt puternic hipoplazice, • nu există pubertate la pubertate Până la - ani, încălcările secreției de hormon luteinizant și hormon foliculostimulant, testosteron nu sunt detectate la pacienți La pubertate, nivelul hormonilor gonadotropi din sânge, în special al hormonului foliculostimulant, crește, iar testosteronul scade la niveluri subnormale Tratament Tratamentul este prescris în prezența semnelor clinice și de laborator de hipogonadism la băieții mai mari de - ani Se folosesc preparate cu testosteron, ca în hipogonadismul primar Diagnosticul diferențial al principalelor forme de întârziere a creșterii (Shabalov N P , ) CREȘTERE MICĂ (lag > SD) DEFINIȚIE DE VÂRSTA OSĂ Înaintea pașaportului Corespunde pașaportului În spatele pașaportului > SD da nu clinica clinica PPR PPR La; J ISTORIE, CLINICA TEST CLOFELINE~) STG> sTG= uG С' mmol/l I mmol/l I MM Examinare în cadrul programului PPR Există stigmate Corp normal Fizică disproporționată TESTARE CU INSULINA ІNu deficit STG Examinarea genetică SINDROME EREDITARICE CU mic de statura Examen ortopedic BOLI OSOARE HIPOPIITUITARISM MÂNCA NU Excludeți patologia somatică și endocrină CREȘTERE SCURTĂ CONSTITUȚIONALĂ AGRESIUNEA CONSTITUTIONALA SOMATOGENĂ ODIHNA DE CREȘTERE Algoritm pentru diagnosticul diferenţial al poliuriei (Shabalov N P , )) POLYURIA Testul Zimnitsky Densitatea relativă a urinei > Densitatea relativă a urinei , - , Gravitatea relativă a urinei plumb SD) DEFINIȚIE ( VÂRSTA SCURTĂ Cabluri Corespunde plăcuței de identificare J cu plăcuța de identificare În spatele pașaportului z> SD, ISTORIE, CLINICA Există o clinică PPR Fără clinică PPR STG sau IRF- NIVEL ÎN SÂNGE Examinarea genetică Examen ortopedic BANI GHEATA A SARI DE Există simptome de gigantism cerebral TESTUGNENE STGGLUK< , Algoritm pentru diagnosticul diferenţial al hipogonadismului (Shabalov N P , ) Clinica I Cariotip I RP anormal Normal Algoritm pentru diagnosticul diferenţial al PPR după tipul isosexual la băieţi (Shabalov N P , ) Mărirea testiculară bilaterală Clinica PPR pe tip isossex Mărirea sau deformarea unui testicul G, FSH, testosteron Producător de androgeni | tumoră testiculară I Test "săptămânal" cu | dexametazona I pozitiv u negativ Definiție I-doc și -OH- progsstsron în !■■■■■ sânge | on' GT i-doc t progesteron | [ VGKN (eșecul -hidroxilaza) Tumora producătoare de androgeni a glandei suprarenale Adevărat [Testotoxicoză PPR] vgkn (eșecul -hidroxilaze) imagistica creierului Tumora detectată Tumora ns detectată PPS în tumora cerebrală Examen neurologic Au simptome organice Fără simptome organice PPR pentru idiopati) organic SPR z : I leziuni ale SNC Algoritm de diagnosticare a unor forme de hipogonadism și dezvoltarea sexuală (Shabalov N P , ) Evaluarea dezvoltării fizice, vârsta osoasă, antropometria Cadrul fizic mediu, datele antropometrice corespund tpacmv Abatere în dezvoltarea fizică și/sau datele antropometrice exclude patologia nsendocrină primară Algoritm pentru diagnosticul diferențial la sexualul prematur maturizare (PPS) după tipul isosexual la fete (Shabalov N P , ) Clinica cadrelor didactice pe tip isossual / ■ i I Ecografia uterului, ovarelor Un ovar este mărit, conține o tumoare (chist) Uterul și ambele ovare sunt mărite Tumora (chist) ovar L G, FSH, E? în sânge LGT FSH O e T Norma LH și FSH, EgT Probas GTRG PPP adevărat Tipul de răspuns pubertal Tipul de răspuns infantil imagistica creierului Tumora detectată Tumora ns detectată PPS în tumora cerebrală Examen neurologic Mânca organic j simptome V Tumora suprarenală producătoare de estrogeni PPS cu leziuni organice ale fundului PPS idiopatic Algoritm pentru diagnosticul diferențial la sexualul prematur maturizare (PPS) după tipul heterosexual la fete (Shabalov N P , ) Clinica PPP pentru tip heterosexual Test "săptămânal" cu dexametazonă, -OH-progesteron, -deoxicortizol Testul ^ cu dexametazonă este pozitiv, progesteron t, ^ xicortzol este normal -OH- unsprezece- Testul cu dexametazonă este pozitiv, -OH-progesteron este normal, - deoxicortizol O Test dexametazonă negativ, -OH-progesteron, - deoxi cortizol normal VGKN (eșecul -hidroxilaze) VGKN (eșecul -hidroxilaze) Imagistica glandelor suprarenale Tumora detectată Tumora nu a fost găsită Tumora suprarenală producătoare de androgeni Tumora ovariană producătoare de androgep Algoritm pentru diagnostic diferenţial în hermafroditism (Shabalov N P , ) Structura hermafrodită a organelor genitale externe Cariotip ,XX/ ,XY V Cariotipul are un cromozom Y DESPRE XXY și Opțiuni Tipul structurii organelor genitale interne Masculin Femeie Testați cu HCG negativ Pozitiv (rezistență la androgeni) Testați cu depozitul T Negativ Pozitiv Sarcini de testare pentru autocontrol Exercitiul Examinarea unei fetițe de ani a evidențiat o ingurgitare a glandelor mamare și a părului pubian Structura organelor genitale externe în funcție de tipul feminin Specificați modul de evaluare a semnelor detectate A Începutul dezvoltării pubertale B Manifestări de hipofuncție gonadală la o fată C Dezvoltarea sexuală precoce D Încălcarea diferențierii sexuale E Sindromul de masculinizare incompletă Sarcina La pacienții înalți cu hipogonadism hipergopadotrop și prezența simultană a cromatinei X și Y în epiteliul bucal, pentru diagnosticul final al bolii, este necesar să se investigheze: A Producția de somatotropină B Starea morfologică a zonei pituitare C Cariotip D Producția de factori de creștere asemănătoare insulinei E Studiu genealogic Sarcina Fata de ani Plângeri de întârziere a creșterii, lipsa menstruației, caracteristici sexuale secundare Înălțime cm, forma ochiului anti-mopgoloid, gât larg, pliuri pterigoide, linia părului joasă pe gât, centura scapulară predomină asupra brâului pelvin, glandele mamare nu sunt dezvoltate, nu există păr pubian S-a constatat hipoplazia uterină Vă rugăm să indicați dvs diagnostic A Nanism B Sindromul Shereshevsky-Turner C Hipogenitalismul D Amenoree E Neurofibromatoza Sarcina La efectuarea unui test de toleranță la glucoză pentru un copil de ani cu obezitate de gradul III, s-a constatat că glicemia pe stomacul gol era de , mmol/l, la oră după o încărcare de carbohidrați - mmol/l, ore mai târziu - , mmol/l Indicați ce măsuri trebuie luate pentru a normaliza epuizarea carbohidraților A Dieta, modul motor activ pentru normalizarea greutatii corporale B Ierburi hipoglicemiante C Medicamente biguanide D Medicamente cu sulfa hipoglicemiante E Insulină Sarcina Un băiețel de ani este observat pentru retard de creștere S-a născut în asfixie cu o greutate corporală de g Învață bine la școală Părinții sunt de înălțime medie Obiectiv: înălțimea este de cm, greutatea corporală este de kg, expresia feței este de marionetă Părul este subțire, pielea este uscată cu o tentă icterică Grăsimea subcutanată este bine dezvoltată pe gât, piept, abdomen Mușchii sunt subdezvoltați Specificați diagnosticul dvs A Nanismul pituitar B Craniofaringiom C Condrodistrofie D Sindromul Down E Sindromul Fanconi Sarcina Fata de ani A fost internată la clinică pentru examinare din cauza obezității de grade Adaugă în exces greutatea corporală de la vârsta de ani TA / mm Hg Artă În familie există rude supraponderale RMN-ul creierului, examinarea nivelului de cortizol din sânge, urina -KS, ultrasunetele glandelor suprarenale și ovarelor nu au evidențiat nicio patologie Precizați natura obezității la un copil A Bazofilismul juvenil pubertal B Sindromul Itsenko-Cushing C boala Itsenko-Cushing D Exogen-constituțional E Sindromul Stein-Leventhal Sarcina Baiat de ani Se plânge că sunt scunde S-a nascut cu o greutate de kg, o lungime a corpului de cm, ramane in urma in crestere de la , ani La examinare, crestere DAR, vezi Fizicul este proportional, inteligenta dupa varsta Nu există caracteristici sexuale secundare Vârsta osoasă corespunde la ani Radiografia craniului fără patologie Nivelul hormonului somatotrop este redus Specificați diagnosticul dvs A Nanismul pituitar B Întârzierea dezvoltării sexuale C Hipotiroidism D Condrodistrofie E Insuficienţă suprarenală cronică Sarcina O fată de ani este pipernicită de mai mult de + o, nu există caracteristici sexuale secundare, pliuri asemănătoare aripilor pe gât, epicantus, se observă un număr mare de pete de vârstă Structura organelor genitale externe în funcție de tipul feminin Nu există menstruații Specificați diagnosticul dvs A Sindromul Klinefelter B Sindromul Shereshevsky-Turner C Sindrom adrenogenital D Sindromul disgenezei gonadale E Sindromul de feminizare testiculară Sarcina La un nou-născut, au fost dezvăluite încălcări ale structurii organelor genitale externe: clitoris hipertrofiat, sinus urogenital La examinare, cromatina sexuală a fost de % Indicați ce tip de încălcări ale diferențierii sexuale aparțin abaterile relevate A Adevărat hermafroditism B Fals intersexism feminin C Fals hermafroditism masculin D Nu există tulburări ale dezvoltării sexuale E Hermafroditism mixt Sarcina Examinarea unei fetițe de ani cu retard fizic arată un gât scurt, creștere scăzută a părului pe spatele capului, scurtarea și curbura degetelor cinci Inteligența nu este afectată Cariotipul conține de cromozomi ( , X ) Specificați diagnosticul dvs A Nanismul pituitar B Sindromul Shereshevsky-Turner C Hipotiroidismul congenital D sindromul Klinefelter E Sindromul Down Răspunsuri corecte CCBAADABBB Vârsta parametri anatomici și fiziologici ai copiilor Frecvența pulsului, respirația, tensiunea arterială la copii Vârsta Ritmul cardiac (min ) Respirația (min ) TA (mmHg) Nou-născut - - - / - an - - / - ani - / - ani - - / - ani - - - / - Marginile marginilor inferioare ale plămânilor (dreapta) Linii Până la ani Mai mult de ani A cincea coastă mijlocie-claviculară A șasea coastă Coasta a -a axilară medie Scapular coastă coastă Limitele tocității relative ale inimii Limite Sub ani - ani Peste ani Coasta a -a superioară Spațiul intercostal coastă Stânga la cm la stânga liniei mijlocii claviculare stângi cm la stânga liniei mijlocii claviculare stângi Linia mijlocie claviculară stângă Dreapta cm la dreapta marginii drepte a sternului cm la dreapta marginii drepte a sternului , cm la dreapta marginii drepte a sternului Marginile ficatului Nou-născut Până la , ani - ani - ani Peste ani - cm cm , cm , - cm În hipocondru De sub marginea arcului costal Aciditatea sucului gastric Aciditate - ani - ani Peste ani Total (titru, unități) ± ± ± Liber ± ± ± Indicatorii unui test clinic de sânge la copii sunt normali Indicatori Sensul Eritrocite, T/l - , Hb, g/l - CPU - Reticulocite, % , - , °/оо - G/l , - , Normocite la de leucocite (până la zile) Trombocite, g/l - (absolut), - la eritrocite Leucocite, G/l - Granulocite: Bazofile, % - , Eozinofile, % - Neutrofile, % - dintre care: mielocite - tineri - înjunghiere - segmentare - - Aceasta este norma la copiii de până la zile și mai mari de ani Limfocite, % - La zile și ani - un crossover de neutrofile și limfocite (același număr - - ) De la zile la ani - limfocitoză fiziologică: limfocite - - , neutrofile - - Monocite, % - VSH, mm/oră - Indicatorii unui test biochimic de sânge la copii sunt normali Proteine totale - g/l Uree , - , mmol/l din care: albumine % Azot rezidual , - , mmol/l globuline % Creatinină serică , - , mmol/l cc globuline % Fosfor , - , mmol/l cc globuline % Calciu total , - , mmol/l AdT , - , mmol Calciu ionizat , - , mmol/l P globuline % Sodiu - mmol/l globuline % Potasiu , - , mmol/l Fosfataza alcalina , - , mmol/l Glucoza , - , mmol/l Bilirubină totală , - , µmol/l Colesterol , - , mmol/l Bilirubină directă până la , µmol/l sânge pH , - , AST , - , mmol/l ALT , - , mmol/l Duke timp de sângerare , - minute (maxim - până la minute) Hematocrit (raportul celulelor roșii din sânge față de plasmă): - % (valoare medie) Coagularea sângelui conform Sukharev (capilar)" , - minute (până la minute) conform lui Lee-White (venos)' - minute (până la minute) Retragerea cheagului de sânge: de ore - complet LITERATURA EDUCATIVA RECOMANDATA Literatura obligatorie Afecțiuni ale copilului Pentru rosu V M Sidelnikov, V V Berezhny K : dorov'ya, - p Medicina copilariei Editat de P S Moshchich - K : dorov'ya, -T - - str Maydannik V G Pediatrie Manual (ediția a II-a, corectată și adăugată) - Harkov: Folio, - p Shabalov N P Bolile copilăriei Manual -Peter-Kom, Sankt Petersburg, , - p Nelson textbook th Edition de Robert M Kliegman, MD, Richard E Behrman, MD, Hal B Jenson, MD și Bonita F Stanton, MD Vidavnitstvo: SAUNDERS literatură suplimentară Aryaev M L , Volosovets A P , Kotova N V , Starikova A A , Kononenko N A Pneumologia copilăriei - Kiev: Zdorov'ya, - s Belozerov Yu M Cardiologie pediatrică - M : Medpress-inform - - s Belokon N A , Kuberger M B Boli ale inimii și vaselor de sânge la copii În volume - M : Medicină, - p Vozianov A F , Maidannik V G , Bidnyi V G , Bagdasarova I V Fundamentele nefrologiei copilăriei - K : Book plus, - p Volosovets A P , Krivopustov S P , Manolova E P , Ershova I B , Boychenko P K Cercetări de laborator în pediatrie practică - Lugansk, - p O P Volosovets, S P Krivopustov și N V Nagorna, colab Zavdapnya z bioetică și deontologie medicală pentru pediatri-Donețk: Donbas, - p Volosovets O P , Savvo V M , Krivopustov S P Alegeri de nutriție pentru copiii de cardio-reumatologie' - X : "TNTs", - p Volosovets A P , Yulish E I Antibioterapie rațională a bolilor respiratorii la copii-Donețk: Regina, - p Gusel V A Markova I V Manualul unui medic pediatru în farmacologie clinică - L : Medicină, - p Ignatova M S , Veltishchev Yu E Nefrologia copiilor -M : Medicină, - p I Reumatologie clinică Ed H L F Carrey M : "Medicina" - - p Lasitsya O , Lasitsya T S , Nedelska S M Alergologia vârstei copilului - K : Book Plus, - - p Nasonova V A , Ostapenko M G Reumatologie clinică M: "Medicina", - p Maydannik V G Rahitismul la copii: Aspecte moderne - Nizhyn: Vidavnitstvo "Aspect-Polygraph" LLC, - p Maydannik V G Bolile glomerulare ale rinichilor la copii - K : Knowledge of UkraTni, - p Maydannik V G Boala renală tubulointerstițială la copii -K : Knowledge of Ukraine, - p Maydannik V G Ghiduri clinice pentru diagnosticul și tratamentul pneumoniei acute la copii - K : Cunoașterea Ucrainei, - p Maydannik V G Macrolide moderne (Farmacodinamică, farmacocinetică și utilizare clinică) - K : Pharm Art, - p Maidannik V G , Maidannik I V Directorul medicamentelor moderne - M : AST; Harkov: Folio, - p Maidannik V G , Mitin Yu V Diagnosticul, tratamentul și prevenirea bolilor inflamatorii ale tractului respirator la copii - K : LLC "IC Medrprominfor", - p Markevich V E , Maidannik V G , Pavlyuk P O că în Indicatii morfofunctionale si biochimice la copii si adulti - KitTv-Sumi: McDen, - p Mikhelson V A , Almazova I G , Neudakhin E V Comă la copii L "Msditsyna", - p V F Moskalenko, O P Volosovets, O P Yavorovsky, I S Bulakh, L I Ostapik, I A Palienko și M R (ed ) Krok Pregătire medicală globală Partea Pediatrie, obstetrică și ginecologie, igiena -Kitv: Nova Knyha Publ , - p Moshcich P S , Sidelnikov V M , Krivchenya D Yu Cardiologia copilăriei -K : Sănătatea, - p Pedeapsa Ministerului Sănătății al Ucrainei "Cu privire la îmbunătățirea îngrijirii policlinice în ambulatoriu pentru a ajuta copiii din Ucraina", "Cu privire la îmbunătățirea organizării medicale pentru a ajuta copiii de vârstă pediatrică", și conform protocoalelor pentru specialități " pediatrie" și în MOZ al Ucrainei - KiTV, - p Condiții de urgență în pediatrie Ed V M Sidelnikova K : Sănătate, - p Pediatrie Ed J Grefa M : Practică, - p Hipertensiunea arterială primară la copii şi adolescenţi / Ed V G Maydapnik, V F Moskalenka - K - - str S V Prokhorov, O P Volosovets și L M Geleskul, autor comun Gastroenterologia vârstei copilului - Ternopil: Ukrmedkniga, - p Rachinsky V G , Tatochenko V K Ghid de pneumologie pediatrică - M : Medicină, - p Sidelnikov V M , Migal V G , Bezrukov L G Alergologia practică a copilăriei - K : Sănătate, - p Supraveghetor situaţional de pediatrie / Ed Membru corespondent Academia de Științe Medicale din Ucraina, prof VT Maidannika - K , - p Directorul medicului pediatru local Sub redactia lui I N Usov - Minsk: Belarus, - p Sanford J , Gilbert D , Gerberding J , Sande M Terapia antimicrobiană M : Practică, - p Teste în pediatrie / Ed Membru corespondent Academia de Științe Medicale din Ucraina, prof VT Maidannika - K , - p Hurtle M Diagnostic diferenţial în pediatrie - M : Medicină, - p Ediție educațională Churilina Alina Vasilievna, Profesor, Doctor în Medicină n Masyuta Dmitri Ivanovici, profesor asociat, dr n Chalaya Lyubov Feliksovna, conf univ dr n Artemenko Svetlana Petrovna, Conf univ dr n Manzheleev Georgy Nikolaevich, profesor asociat, dr n Zueva Galina Vladimirovna, Conf univ dr n Moskalyuk Oksana Nikolaevna, asistent, Ph D Naletov Andrei Vasilievici, asistent, dr n Kurysheva Olga Alexandrovna, asistent, dr n S-au semnat unul altuia la octombrie Format x / Minte druk arc Druk laser Adjunct Nr Incl aprox Supervizat de TOV "Digital Typography" Adrese: m Doneţk, vul Chelyuskintsiv, a, telefon: ( ) - - , - - 